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-.1 W Dzien Bozego Narodzenia

Wszystko jest, jak przed rokiem:
na szybach srebrne kwiaty

i ten sam obraz w ramach okien,;
Swiat biaty, jak optatek...

Bedzie wilial — USmiechng sie ludzie,
E do swiatecznej zasiada wieczerzy —
btogostawiony grudzien!...

»W zlobie lezy — kt6z pobiezy...”

Zdzistaw Kunstman

Kiedy ziemie pokrywa warstwa biatego $niegu to widoczny znak — nadeszta
zima. Kiedy mréz oczyszcza powietrze tak, ze gwiazdy 1$nia jeszcze intensywniej,
zwracamy swoje myS$li ku nadchodzacym Swietom Bozego Narodzenia.

Podswiadomie zadajemy sobie pytanie: ktore to juz Swieta w naszym zyciu?
Chociaz doskonale to wiemy, to mamy $wiadomos$¢, ze co roku przezywamy je
inaczej i tylko od nas zalezy czy pozostana na dtuzej w naszej pamieci.

Dzisiejszy swiat wciaz zwraca uwage na magie, niesamowitos¢, ciepto tego
rodzinnego czasu i oferuje coraz to nowe mozliwosci na ozdabianie domoéow czy
choinek. Sklepy i reklamy kusza nas wyjatkowymi propozycjami prezentow. W tym
catym hatasie i zabieganiu przygotowan czesto gubi sie cisze i spokdj oraz to, co
tak naprawde jest najwazniejsze. Nawet jesli zadbamy w najmniejszym szczegole
o tradycyjne przygotowanie Wigilii, a nasze choinki zajasnieja tysiacem swiatetek,
jesli nie zadbamy o swoje relacje z innymi ludzmi, a szczegdlnie bliskimi naszemu
sercu, to nasze swieta beda Swieci¢ wewnetrzna pustka. Czas przy wigilijnym stole
powinien by¢ rowniez momentem na uswiadomienie sobie priorytetéw i wartosci,
ktore nadaja sens naszej egzystencii, a o ktérych tak czesto zapominamy.

Swieta Bozego Narodzenia dla wielu z nas sa tez takim nostalgicznym, petnym
zadumy i refleksji czasem w ktérym wracamy do przesztosci i z optymizmem pa-
trzymy w kierunku przysztosci. To dobra okazja, by spojrze¢ wstecz, podsumowac
osiagniecia, ale tez wyciagnac¢ wnioski z porazek. Moze to by¢ takze moment na
postanowienia na przysztosc.

Swieta Bozego Narodzenia niosg tez ze soba wiele emocji — rados¢, nostalgia,
czasem smutek. To czas, ktory przypomina nam o wartosci prostych chwil i o tym,
CO W zyciu najwazniejsze.

Zyczymy Wam, aby te Swieta Bozego Narodzenia przyniosty rados¢, spokoj

¢ do Waszych serc. Niech magia tego czasu otuli Was cieptem rodzinnych
nowy rok obdarzy nadzieja i spetnieniem marzen. Wspélnie spedzone
iech beda pelne usmiechu, a wszelkie trudnosci niech stana sie tylko
wspomnieniem. Wesotych Swiat!
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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 mqdrosci,
bym odrozniat jedno
od drugiego.
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WOKOL MUKOWISCYDOZY...

Glos ,,Matio”
Z przesziosci...

Leonardo Da Vinci Mukowiscydoza okiem

MATIO 1/2008 genetyka
MATIO 2/2008

Zagadnienia genetyki w mukowiscydozie sg tak istotne,
ze co jakis$ czas piszemy o nich na tamach naszego cza-
sopisma, jeden z takich artykutéw znajdziecie Panistwo

Fundacja zawsze doktadata staran, aby chorzy na mu-
kowiscydoze byli zaopiekowani przez wysoko wykwalifi-
kowanych specjalistow. W 2008 r. z angielskim CF TRUST,
dzieki wsparciu Wspolnoty Europejskiej, realizowalismy

projekt ,Leonardo Da Vinci”. W numerze 2 z 2008 1.
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Mukowiscydoza okiem genetyka

«Leonardo Da Vingci”
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Wyboér zawodu
MATIO 4/2008

W tym numerze kwartalnika podjeli$my problem,
ktory dzisiaj jest tak samo, a moze jeszcze bardziej
aktualny, a mianowicie podjecie przez chorego pracy

zawodowe;j.

planowanie zycia
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MATIO POLECA

BREATH TAKING.

THE POWER, FRAGILITY,
AND FUTURE OF OUR
EXTRAORDINARY LUNGS

Michael J. Stephen, MD
Atlantic Monthly Press, New York
First Grove Atlantic hardcover edition: January 2021

Ksigzka ,Breath Taking. The Power, Fragility, and Future
of Our Extraordinary Lungs, (Eapiac oddech. Nasze
niezwykle pluca, ich sila, stabosci i przyszlosé)
autorstwa Michaela J. Stephena, MD, to lektura, ktoéra

zgtebia temat ludzkich ptuc z wielu perspektyw. W ksigz-
ce tej autor przedstawia nie tylko biologiczne i medyczne
aspekty funkcjonowania ptuc, ale réwniez omawia ich
wplyw na nasze zdrowie, jakos¢ zycia, a takze zmieniajace
sie wyzwania, przed ktorymi staja wspotczesne spoteczen-
stwa w kontekscie zmian klimatycznych, zanieczyszczen
powietrza i nowych choréb ptuc.

Stephen, jako doswiadczony lekarz, w przystepny spo-
soéb przekazuje skomplikowane zagadnienia dotyczace
anatomii i fizjologii ptuc, jednocze$nie uwzgledniajac
historie pacjentow, ktore ilustruja, jak powazne moga
by¢ konsekwencje zaniedban w dbaniu o zdrowie uktadu
oddechowego. Ksiazka podejmuje réwniez temat muko-
wiscydozy,ktéra podobnie jak inne przewlekte choroby
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ptuc, zmienia zycie pacjentéw i wymaga kompleksowego
podejscia terapeutycznego oraz porusza kwestie zwigzane
z nowoczesnymi metodami leczenia.

Dla oséb zainteresowanych biologig cztowieka, zdrowiem
publicznym oraz wyzwaniami wspoétczesnej medycyny,
»Breath Taking” jest wartosciowa pozycja, ktéra zmusza do
refleksji nad tym, jak wielka role w naszym zyciu odgrywaja
ptuca i jak krucha jest rownowaga, ktora zapewniaja.

~f.apiac oddech” sktada sie z czterech czesci: (1) omawia-
jacej znaczenie ptuc w uksztattowaniu naszych fizycznych
i duchowych poczatkéw, (2) omawiajacej zagrozenia dla
ptuc ze strony zmieniajacego sie otoczenia, (3) o przysztosci
ptuc oraz (4) zatytutowanej ,Zycie, mito$¢ i ptuca” w catosci
poswieconej mukowiscydozie, historii odkrycia tej choro-
by, badaniom nad jej leczeniem i odkryciu modulatoréw
biatek — nowoczesnych lekéw przeciw tej chorobie. Te
czes$é, »Zycie, miloéé i pluca”, przedstawimy Pan-
stwu w polskim tlumaczeniu na lamach naszego
kwartalnika, poczawszy od tego numeru.

WOKOL MUKOWISCYDOZY...

Lapiac oddech.

Nasze niezwykie ptuca,
ich sita, stabosci i przysziosé

(Czes¢ V. Zycie, mito$é i ptuca
Rozdziat 14. Najwspanialsza medyczna historia nigdy nieopowiedziana)

czesc 1

Mukowiscydoza (Cistic Fibrosis, CF) tgczy trzy gtéwne
tematy tej ksiazki — centralne znaczenie ptuc, mestwo
pacjentow dotknietych ta wyniszczajaca choroba oraz
znaczenie ciezkiej pracy, przenikliwych obserwaciji i wspot-
pracy dla postepow wiedzy medyczne;j.

W potowie 20-go wieku ludzie urodzeni z CF mieli sred-
nig oczekiwana dtugos¢ zycia mniejsza niz piec lat, obecnie
ten okres zbliza sie do pie¢dziesieciu lat.! Historia postepu
w tej dziedzinie to nie tylko historia badan nad tym, jak
rozpoczac leczenie choroby. Pewnego dnia w niezbyt od-
legtej przysztosci to moze by¢ kwestia badan nad tym jak

zakonczy¢ istnienie tej choroby. Osiggniecia naukowcow,
a takze pacjentow i ich rodzin, sa zupetnie nadzwyczajne.
Samo wykrycie tej choroby jest nadzwyczajng historia.
Bardzo waznym dniem dla pacjentéw dotknie-
tych mukowiscydoza byt 25 sierpnia 1898 r. Tego
dnia Francis Collins, wysoki, szczupty mezczyzna o brazo-
wych wiosach i niesfornych wasach, stat w jasnym Swietle
reflektoréw przed dwudziestoma kamerami na szeroko na-
gtosnionej konferenciji prasowej. Znany z sukcesow uczony
z Uniwersytetu w Michigan i przyszty dyrektor Narodowego
Instytutu Zdrowia (National Health Institute), Collins, z po-



tem na czole ze zdenerwowania ogtosit, ze zostat odkryty
fundamentalny defekt genetyczny mukowiscydozy, zdecy-
dowanie o$wiadczajac, ze zostata zatozona ,baza gtéwna”
do zdobycia Mount Everestu, ktorym jest mukowiscydoza.
Zdobycie szczytu — wyleczenie CF — jest przypuszczalnie
odlegte o dwanascie miesiecy, albo blisko tego czasu.

Ale miesigce zmienity sie w lata, a lata zmienity sie
w dekady i obietnica prostej wspinaczki na szczyt gory sie
nie spetnita. Chorzy na CF, ich rodzice i lekarze w catym
kraju, mogli wystucha¢ konferencji prasowej, ale ciato
ludzkie jej nie zauwazyto. Chociaz odkryto btad genetyczny,
nie nastapit przetom w terapiach, a postep sie zatrzymat.

Choroba genetyczna, mukowiscydoza, praw-
dopodobnie wystepowala przez tysiace lat. Opis
tego, co bylto prawie na pewno mukowiscydoza, pojawit
sie w Sredniowieczu, kiedy ludzie méwili ,biada dziecku,
pocatowanie ktérego w czoto zostawia stony smak, gdyz
jest ono napietnowane i musi wkrétce umrzec”. Pierwsza
znana autopsja pacjenta CF pochodzi z 1595 r. i zostata
przeprowadzona przez Petera Pauw na Uniwersytecie
w Leiden w Holandii. Dokonat on posmiertnej sekcji
»zauroczonego” dziecka i stwierdzit, ze trzustka dziecka
jest zastagpiona ttuszczem — ,opuchniete, stwardniate,
btyszczace biate’.?

Pozniej, w XIX wieku, udokumentowano opisy tego, co
prawdopodobnie byto mukowiscydoza, juz w czasach, gdy
zastosowanie autopsji w medycynie stato sie przyjetym
sposobem gromadzenia wiedzy o chorobach. Dr Carl von
Rokitansky, na Uniwersytecie we Wiedniu, wykonat okoto
trzydziestu tysiecy sekcji w okresie od 1830 do 1878 r.
W jednym przypadku opisat on zablokowane jelita przez
nie mogacy sie wydostac stolec u dziecka, ktére umarto
wkrétce po urodzeniu. Ten objaw — zablokowanie jelit —
prawie zawsze wskazuje na CF.

W ciagu kolejnych lat pojawilty sie inne opisy dzieci,
ktére prawdopodobnie mialty mukowiscydoze, a ktorych
wiekszo$¢ umarta z niedozywienia. To, co powodowato naj-
wieksza $miertelnos¢ w CF byto wowczas zte przyswajanie
pozywienia. Zeby umozliwi¢ nam przyswajanie sktadnikow
pokarmowych nasza trzustka wytwarza enzymy, ktore
przetwarzaja ttuszcze, biatka i weglowodany positku tak, ze
mogg one by¢ absorbowane z cienkich jelit. Pacjenci z mu-
kowiscydozg zwykle rodzg sie ze zniszczona juz trzustka
i bez enzymow, ktore dzis przepisujemy jako lekarstwo.
Te niemowleta nie byly w stanie przyswaja¢ sktadnikow
pokarmowych, co pozwolitoby na przybieranie na wadze,
i umieraja w przeciagu kilku miesiecy.

Liczba opublikowanych raportéw chorobowych z kla-
sycznymi oznakami i objawami mukowiscydozy zwiekszyta

sie w 1930 r. Autorzy tych publikacji prawie na pewno
opisywali CF, ale nie zdawali sobie sprawy, ze obserwuja
odrebng jednostke chorobowg, gdyz mukowiscydoza byta
czesto mylona z celiakia — inng choroba powodujaca zte
przyswajanie pozywienia. Jeden z tych opiséw pochodzi od
dr Guido Fanconi, szwajcarskiego pediatry, ktory zostawit
swoj Slad w wielu dziedzinach medycyny. W 1936 r. opisat
on dwoje dzieci majace obydwa objawy — Sluz w ptucach
i niewydolno$¢ trzustki. Jedno z nich umarto w wieku
trzech miesiecy, drugie — trzech lat. Termin cystic fibrosis
zostal po raz pierwszy uzyty w tym opisie, a odnosit sie on
nie tylko do zmian w ptucach, ale takze do patologicznego
stanu trzustki z ttuszczowymi zagtebieniami (cystami)
zmieszanymi ze zwtoknieniem.

Dr Fanconi sadzit, ze nazywa co$ nowego, ale nie znalazt
za to odkrycie nalezytego uznania. Jak to bywa zwykle
w Swiecie nauki, uczeni zyskujg uznanie tylko wtedy,
gdy przekonaja reszte spotecznosci, ze ich odkrycie jest
naprawde oryginalne. Osoba, ktora tego dokonata i kté-
rej publikacja z 1938 r. opisujaca mukowiscydoze
uwazana jest za poczatek akademickich badan
nad CF, jest dr Dorothy Andersen z Uniwersytetu
Columbia.

Dr Dorothy Andersen, urodzita sie w 1901 r. w Karoli-
nie Péinocnej jako jedyne dziecko ojca Dunczyka, ktory
umart, gdy miata ona trzynascie lat, i matki Amerykanki
borykajacej sie chronicznymi ktopotami zdrowotnymi. Na
niej spoczywaty liczne obowigzki zwigzane z utrzymaniem
rodziny. Dopiero po 1920 r., kiedy zmarta jej matka, mogta
sie poswieci¢ studiom medycznym podejmujac nauke
najpierw w Mount Holyoke College, a nastepnie w Johns
Hopkins School of Medicine i uzyskujac stopien naukowy
doktora medycyny (MD) w 1928 r. Ukonczyta tez ona spe-
cjalizacje w dziedzinie chirurgii w Strong Memorial Hospi-
tal w Rochester, Nowy Jork, lecz potem, ze wzgledu na ptec,
odmoéwiono jej przyjecia na staz zawodowy. Niezrazona
dyskryminacja kontynuowata prace badawcza w dziedzinie
patologii podejmujac stanowisko asystenta w Uniwersyte-
cie Columbia w 1930 r. Kilka lat p6Zniej dotaczyta juz do
grona samodzielnych pracownikéw naukowych.3

W 1935 r. przeprowadzajac autopsje trzyletniego dziecka
zmartego, jak przypuszczano, z powodu celiakii, dr Ander-
sen najpierw podejrzewata co$ zupetnie innego. Trzustka
dziecka, zwykle normalna przy takim schorzeniu, nosita
znamiona choroby. W tym przypadku byta btyszczaco
biata, podobnie, jak to opisat Pauw w 1595 r. Ogledziny jej
wycinka pod mikroskopem wykazaty, ze normalna tkanka
w wiekszosci zostata zastgpiona komoérkami ttuszczowymi
potaczonymi z fragmentami cyst i widkien. Najwyrazniej
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ten organ nie byt w stanie wytwarza¢ enzyméow niezbed-
nych do trawienia.

Czujnos¢ badawcza zostata pobudzona. Dr Andersen
zaczeta mysle¢ o zgonach innych dzieci, spowodowanych
zaburzeniami trawienia i anomaliami trzustki. Takie zda-
rzenia chorobowe znalazta w swojej wlasnej instytucii,
a o wielu innych dowiedziata sie od patologéw z catego
kraju. Ostatecznie, zgromadzita ona czterdziesci dziewie¢
przypadkoéw, ktére opisata w 1938 r. w pracy naukowej
zatytutowanej ,Cystic Fibrosis of the Pancraceas and its
Relation to Celiac Disese”.*

Ta publikacja dowodzaca, ze wystepuje uprzednio
nierozpoznana choroba niemowlat i matych dzieci wywo-
tata wielkie poruszenie w kregach medycznych na catym
$wiecie. Dr Andersen uwzglednita w niej rdbwniez prace
lekarzy z innych szpitali, co niewatpliwie zwiekszyto za-
interesowanie ze strony catego Srodowiska, ale tym, co
w najwiekszym stopniu podniosto jej znaczenie byta liczba
opisanych przypadkéw ekspotencjalnie wieksza niz w ja-
kichkolwiek innych artykutach naukowych na ten temat.
Po ukazaniu sie publikacji dr Andersen, lekarze na catym
Swiecie zaczeli zdawac sobie sprawe, ze opisywany przez nia
zespot objawdw nie ma nic wspodlnego z celiakia i ze maja
do czynienia z chorobg dotad nie diagnozowana.

W ciagu dwoéch nastepnych dekad dr Andersen kon-
tynuowata badania kliniczne nad CF, osiagajac pozycje
wiodacego na Swiecie specijalisty. W 1946 r. wspolnie ze
swoim zawodowym kolega, dr Russellem di Sant’Agnese-
‘'em, opublikowata pierwsze sprawozdanie z zastosowania
antybiotykow w walce z infekcja drog oddechowych
pacjentéw z CF i w tym tez roku prawidtowo rozpoznata,
ze mukowiscydoza jest autosomalng, recesywng chorobg
genetyczng. Oznacza to, ze jesli jeden z rodzicow jest nosi-
cielem genu z defektem CF, to choroba nie dotknie dziecka.
(W odréznieniu od ,autosomalnych dominujgcych” choréb
genetycznych w ktorych wystepowanie wadliwego genu juz
u jednego z rodzicéw powoduje chorobe).

Z tymi postepami, dr Andersen i dr di Sant’Agnese
zdotali zmieni¢ mukowiscydoze z choroby rozpoznawalnej
post mortem w chorobe diagnozowana zywym pacjentom.
Oni tez opracowali pierwszy test na CF, w ktérym bada
sie cienkie jelito na obecno$¢ pewnego enzymu, pdzniej
inny test, odkryty gltéwnie dzieki przypadkowi i za sprawa
dotkliwego ataku fali ciepta w Nowym Jorku w 1948 r.

W Nowym Jorku klimatyzacja wnetrz nie byta powszech-
nie stosowana i wiele matych dzieci trafiato do szpitala
Uniwersytetu Columbia z powodu odwodnienia. Dr di
Sant’Agnese zauwazyt, ze znaczna czeS¢ tych dzieci byta
zdiagnozowana jako chore na mukowiscydoze. Przyjat on

hipoteze, ze tacy mali pacjenci maja wieksza sktonnos¢ do
wydalania soli z potem, a woda jest wydalana tacznie z sola,
co prowadzi do odwodnienia, ktére obserwowat. Zebrat on
ich pot i zbadat. Jak sie okazato, poziom soli w pocie byt tak
wysoki, ze nie miescit sie w skali znanych wykreséw. (Teraz
wiemy, od czego pochodzi sredniowieczne powiedzenie
»biada dziecku, pocatowanie ktérego w czoto zostawia stony
smak”). Nawet dzi$, kiedy dysponujemy zaawansowanymi
testami genetycznymi, oznaczenie wysokiego poziomu
soli w pocie jest ,ztotym standardem” przy diagnozowaniu
mukowiscydozy.

Ttumaczenie Jerzy Wicha
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Standardy opieki w terapii
specyficznej dla danego
wariantu CFTR
(w tym modulatorow)
dla os6b z mukowiscydoza

Czesé 5
Plodnosé i karmienie piersia

Andrea Gramegna, Connie Takwira, Michal Shteinberg

Kobiety chore na mukowiscydoze wykazujg zwiekszone
wskazniki nieptodnosci z powodu wielu przyczyn, w tym
zaburzen endokrynologicznych i barierowych [102, 103].

Wzrost liczby cigz odnotowano po terapii ivacaftorem
[104]. Niedawno, niezamierzone cigze zostaty zarejestrowa-
ne w ciggu kilku tygodni od rozpoczecia terapii elexacaftor-
-tezacaftor- ivacaftor [104—107]. Kobiety z mukowiscydoza
zgtaszaja niedostateczne stosowanie antykoncepcii, a nie-
zamierzone cigze sa rozpoznanym problemem [108, 109].

Przed rozpoczeciem terapii VST kobiety powinny zosta¢
poinformowane o ryzyku niezamierzonej ciazy (Stwierdze-
nie 19, tabela 2). Stosowanie srodkéw antykoncepcyjnych
powinno zosta¢ poddane ocenie i, jesli to konieczne, zmo-
dyfikowane w celu uwzglednienia potencjalnych interakcji
z innymi lekami.

U mezczyzn z mukowiscydozg catkowity obustronny
brak nasieniowodéw (CBAVD) powoduje nieptodnos¢ [110].
Badania na modelach zwierzecych sugeruja, ze ekspozycija
na VST w okresie zycia ptodowego moze skorygowac te nie-
prawidtowos¢. Mozliwos¢ te nalezy rozwazy¢ u niemowlat
plci meskiej z mukowiscydoza, urodzonych przez matki
z mukowiscydoza na terapii VST, poniewaz mozliwy jest
przeztozyskowy transfer leku [51].

Stosowanie terapii VST podczas cigzy

Dane dotyczace bezpieczenstwa terapii VST podczas
ciazy sa ograniczone. Wstrzymanie terapii podczas ciazy
lub przed nia jest pewna opcja, ale wiaze sie z pogorszeniem
stanu klinicznego u kobiet w cigzy i niebedacych w cigzy
[111-113].

Dostepne dane dotyczace zwierzat i ludzi nie wykazaty
teratogennosci, ale wykazano, ze wszystkie sktadniki VST

przenikaja przez tozysko u zwierzat [114]. Ten przeziozy-
skowy transfer miat niewielki wptyw na wyniki ciazy przy
normalnych dawkach u ludzi i nie byt zwigzany z toksycz-
noscia dla chromosoméw ptodu lub organogenezy [112].

Dwie serie przypadkow zawieraja dane dotyczace ciazy
i terapii VST. Nash et al. opisuja 64 ciaze poddane eks-
pozyciji na ivacaftor, lumacaftor-ivacaftor lub tezacaftor-
-ivacaftor, a Taylor-Cousar et al. opisuja 45 ciaz podda-
nych ekspozycji na elexacaftor-tezacaftor-ivacaftor [112,
113]. Dane z tych serii przypadkéw sugeruja wskazniki
poronienia podobne do tych w populacji ogélnej i brak
powiazanych powiktan u niemowlat po ekspozycji w fazie
ptodowej [112, 113].

Decyzja o kontynuowaniu lub wstrzymaniu terapii VST
podczas cigzy powinna zostac¢ podjeta przez zespot zajmu-
jacy sie mukowiscydozg i kobiete chorg na mukowiscydoze,
z uwzglednieniem ryzyka dla matki i dziecka (Stwierdzenie
20, Tabela 2). Dzieci z mukowiscydoza narazone na terapie
modulatorem w okresie ptodowym moga mie¢ obnizone
stezenie IRT w osoczu, co moze prowadzi¢ do fatszywie
ujemnych wynikéw badan przesiewowych noworodkoéw.

Karmienie piersia

Brak danych na temat bezpieczenstwa terapii VST
podczas karmienia piersia. Charakterystyka produktu
elexacaftor-tezacaftor-ivacaftor podaje, ze wszystkie trzy
sktadniki sg obecne w mleku matki w badaniach na zwie-
rzetach, bez zadnych dziatan niepozadanych zgtaszanych
przy rownowaznych dawkach u ludzi. Jeden opis przypad-
ku wykryt mierzalne poziomy lumacaftoru i ivacaftoru
w mleku matki karmiacej piersia z mukowiscydoza na tej
podwoijnej terapii [115]. Zgloszono przejsciowe podwyz-
szenie poziomu enzymow watrobowych i bilirubiny u nie-
mowlecia bez mukowiscydozy [115]. W kolejnym badaniu
nie zgtoszono zadnych skutkéw ubocznych u 26 niemowlat
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narazonych na dziatanie elexacaftor- tezacaftor-ivacaftor
podczas karmienia piersia, chociaz badanie wzroku prze-
prowadzono tylko u dwoéch z tych niemowlat [113].
Decyzja o tym, czy karmic¢ piersia podczas stosowania
terapii VST, powinna zosta¢ podjeta po dyskusji mie-
dzy zespotem zajmujacym sie mukowiscydoza a matka,
z uwzglednieniem wszystkich dostepnych informacji
(Stwierdzenie 21, tabela 2). W przypadku matek karmiacych
piersia stosujacych terapie VST nalezy rozwazy¢ obser-

wacje (badanie wzroku i czynnosci watroby) niemowlecia.

Zalecenia dla pacjentow
z wariantami genu CFTR
niereagujacymi na leczenie

Peter van Mourik, Michael D. Waller, Jobst Roehmel

Okoto 10-20% chorych na mukowiscydoze na catym
Swiecie ma genotypy, ktore sprawiaja, ze nie kwalifikuja
sie do terapii modulatorami CFTR, w tym te z wariantami
nonsensownymi (przedwczesne zatrzymanie), w przy padku
ktorych nie wykazano korzysci klinicznych z nowych srod-
kow leczenia[116, 117]. Pochodzenie i geograficzne roznice
w czestotliwosci wystepowania niereagujacych wariantow
CFTR prowadza do réznych proporcji wsréd pacjentow
z genotypami kwalifikujacymi sie do terapii modulatorami.
Moze to prowadzi¢ do nierbwnych mozliwosci leczenia [118,
119]. Pozwolenie na dopuszczenie do stosowania modulato-
ra czesto ogranicza stosowanie obecnie licencjonowanych
modulatoréow tylko do zatwierdzonych wariantow CFTR,
przy jednoczesnym braku danych z badan klinicznych
i na skutecznos¢ dla innych, rzadkich wariantow CFETR.
Pomiary funkcji CFTR ex vivo moga potencjalnie okresli¢
funkcje rzadkich wariantow CFTR i oceni¢ mozliwg reakcje
na zatwierdzone terapie modulatorowe [120]. Podejscie to
nie jest jednak rutynowo dostepne w praktyce kliniczne;j.

Najnowsze badania wskazuja, ze poprawa biomarkeréw
funkcji CFTR ex vivo, takich jak organoidy jelitowe i ko-
morki nabtonka nosa, koreluje z poprawa wynikow, takich
jak zwiekszenie FEV 1 i zmniejszenie stezenia chlorkow
w pocie [120-126]. Gdy badania ex vivo sugeruja, ze wariant
CFTR moze wykazywac¢ pewna reakcje na okreslong tera-
pie, wowczas uzasadnione jest przeprowadzenie badania
klinicznego n-of-1 tej terapii [127] pod katem poprawy
czynnosci uktadu oddechowego i jakosci zycia (stwierdze-
nie 22, tabela 2).

W przypadku braku dostepnej terapii VST istotne jest,
aby pacjenci z mukowiscydoza nadal otrzymywali wysokiej
jakosci opieke swiadczona przez specjalistyczny wielody-
scyplinarny zesp6t mukowiscydozy w specjalistycznym

lub akredytowanym osrodku mukowiscydozy (stwierdzenie
23, tabela 2) [128]. Utrzymanie wysokiej jakosci opieki jest
koniecznoscig dla wszystkich chorych na mukowiscydoze
w erze terapii VST.

Eksperymentalne leki bedace w fazie rozwoju i badan
klinicznych oferujg nowe mozliwosci korygowania defektu
powodujacego mukowiscydozy lub nastepstw choroby.
Moze to poprawi¢ mozliwosci leczenia wszystkich cho-
rych na mukowiscydoze, zwtaszcza tych, ktorzy uzyskali
ograniczone korzysci z dostepnych na rynku modulatorow
CFTR. Swiadczeniodawcy opieki zdrowotnej powinni by¢
na biezaco z aktualnymi i przysztymi badaniami kliniczny-
mi. Pacjenci z mukowiscydoza powinni by¢ informowani
o mozliwych badaniach i aktywnie zachecani do wziecia
w nich udziatu (https://apps.cff.org/trials/pipeline) (Stwier-
dzenie 24, Tabela 2).

Stosowanie terapii VST poza
wskazaniami okreslonymi w licencji
(na przykiad po przeszczepie lub

u pacjentéow z rozpoznaniem
CFTR-RD, CFSPID itp.)

Thomas Daniels Carsten Schwarz, Carlo Castellani

Pacjenci z mukowiscydoza a przeszczep organow
wewnetrznych

Wykazano, ze terapia VST znaczaco poprawia kilka
aspektow mukowiscydozy, jednak badania kliniczne VST
nie obejmowaty pacjentéw z mukowiscydoza, ktorzy byli
po przeszczepie narzadoéw wewnetrznych (SOT). Na przy-
ktad w Europie elexacaftor-tezacaftor-ivacaftor nie jest
zalecany do stosowania u pacjentéw z mukowiscydoza
po przeszczepie, podczas gdy etykieta FDA nie odradza
stosowania w populacji po przeszczepie.

W przypadku pacjentéw po przeszczepie watroby ze-
spoty opieki zdrowotnej musza wzia¢ pod uwage ryzyko
toksycznosci dla watroby i istotnych interakcji z lekami
powszechnie stosowanymi po przeszczepie tego narzadu.
Dziatania niepozadane VST (takie jak podwyzszony poziom
transaminaz) i interakcje powinny by¢ monitorowane. De-
cyzje o rozpoczeciu terapii VST powinny by¢ podejmowane
indywidualnie dla kazdego przypadku i po doktadnym
rozpatrzeniu przez zesp6t mukowiscydozy i zesp6t trans-
plantacyjny, we wspotpracy z pacjentem (Stwierdzenie 25,
tabela 2). W wiekszosci przypadkéw znaczace korzysci
w zakresie czynnosci uktadu oddechowego i czestosci za-
ostrzen beda uwazane za przewyzszajace ryzyko mozliwych
skutkéw ubocznych. W niedawnym raporcie z amerykan-



skiego rejestru pacjentow opisano wskazania i wyniki dla
94 pacjentéw z mukowiscydoza, ktorzy rozpoczeli stoso-
wanie elexacaftor-tezacaftor-ivacaftor po przeszczepie
pluc (czasu trwania, 4,6 roku) [129]. Znaczna liczba (42%)
przerwata stosowanie terapii elexacaftor-tezacaftor-ivaca-
ftor ($rednio, 56 dni po rozpoczeciu).

W przypadku pacjentéw z mukowiscydoza po prze-
szczepie ptuca, mozna uznacd, ze przeszczepione ptuco
nie wykazuje dysfunkcji CFTR (chociaz dawca moze by¢
nosicielem mukowiscydozy), dlatego wszelkie niepra-
widtowosci w przeszczepionym ptucu nie powinny by¢
zwykle uwazane za wskazanie do terapii VST. Mozna ja
rozwazy¢ w wyjatkowych okolicznosciach, gdy istnieja
dowody na istotna pozaptucna mukowiscydoze pomimo
zastosowania maksymalnej terapii medycznej. Jednym
z takich objawéw pozaptucnych jest przewlekte zapalenie
btony sluzowej nosa i zatok (CRS), ktére powoduje bardzo
nieprzyjemne objawy i obniza jakos$¢ zycia. Wykazano, ze
terapia elexacaftor-tezacaftor-ivacaftor poprawia objawy
CRS (mierzone za pomoca narzedzia Sino-Nasal Outcome
Tool i domeny oddechowej CFQ-R) [60]. CRS wigze sie ze
zwiekszonym ryzykiem przewlektej dysfunkcji przeszczepu
pluc (z ang. Chronic Lung Allograft Dysfunction)(CLAD).
Pozostaje kontrowersyjnym, czy agresywne leczenie CRS
po przeszczepie ptuc zmniejsza ryzyko rozwoju CLAD
[130, 131]. Jednak u wybranych pacjentéw po przeszczepie
ptuc, u ktorych CRS utrzymuje sie pomimo maksymalnego
leczenia farmakologicznego, nalezy rozwazy¢ probe VST
i odpowiednio ja monitorowac¢. Innym pozaptucnym obja-
wem mukowiscydozy, ktory moze uzasadnia¢ rozwazenie
VST, jest niedozywienie. U pacjentéw z mukowiscydoza
poddanych transplantacji ptuc BMI < 20 kg/m 2 i > 28 kg/m
2 wiazato sie z gorszym wskaznikiem przezycia w badaniu
rejestrowym, przy czym najwiekszy wptyw obserwowano
przy skrajnych wartosciach BMI[132]. VST ma pozytywny
wplyw na stan odzywienia oséb z mukowiscydoza bez
SOT [34]. Zaleca sie rozwazenie zastosowania VST w celu
poprawy stanu odzywienia pacjentéw z zaburzeniami
odzywiania po przeszczepie ptuc, gdy inne standardowe
metody wsparcia zywieniowego zawiodty, z zastrzezeniami
i monitoringiem opisanym powyze;j.

Terapia VST wiaze sie z poprawa kontroli glikemii [72],
a lepsza kontrola glikemii jest ogélnie zwigzana z lepszymi
wynikami zdrowotnymi [133]. Wstepne dane z amerykan-
skiego badania rejestrujacego sugeruja, ze terapia elexa-
caftor-tezacaftor-ivacaftor u biorcow po transplantacji
ptuc réwniez poprawia kontrole glikemii w tej grupie [129].

Objawy jelitowe pozaptucnej mukowiscydozy sa czesto
lekcewazone, ale maja duzy wptyw na jakos$¢ zycia [134].

Problemy te czesto utrzymuja sie po przeszczepie ptuc
[135]. Wptyw terapii VST na objawy zotadkowo-jelitowe
mukowiscydozy u biorcéw przed przeszczepem jest mniej
ugruntowany, a efekty nie osiggnety istotnosci statystycz-
nej w badaniach klinicznych [136]. Biorac jednak pod uwage
znaczacy wptyw objawéw zotadkowo-jelitowych na jakosé
zyciaiich utrzymywanie sie po przeszczepie ptuc, rozsadne
bytoby rozwazenie proby VST u 0séb, u ktérych wszystkie
inne opcje leczenia zawiodty. Jesli rozwazana jest terapia
elexacaftor-tezacaftor-ivacaftor, warto zwréci¢ uwage
na potencjalng interakcje miedzy E-T-I i inhibitorami
kalcyneuryny (zwtaszcza takrolimusem) zgtoszona przez
Ramosa i et al. [129]. W grupie ztozonej z 55 pacjentow
nieprzyjmujacych azolowych lekéw przeciwgrzybiczych,
30 wymagato zmiany dawki takrolimusu (7% wymagato
zwiekszenia dawki, 47% zmniejszenia dawki, a 38% nie
wymagato zmiany dawki). Doswiadczenie to podkresla

znaczenie starannej kontroli poziomoéw takrolimusu.

Zaburzenia zwigzane z CFTR (CFTR-RD) i dodatni wynik
badania przesiewowego w kierunku mukowiscydozy,
niejednoznaczna diagnoza (CFSPID)

CFTR-RD to stany kliniczne zwigzane z dysfunkcja
CFTR, ktore nie spetniaja kryteriow diagnostycznych dla
mukowiscydozy [9]. Ich fenotyp jest zwykle jednonarza-
dowy, a ich genotyp obejmuje co najmniej jeden wariant
z poziomem resztkowej funkcji CFTR wiekszym niz typowa
posta¢ mukowiscydozy {Sermet, niepublikowane #1465}.
Hipotetycznie, modulatory CFTR moga by¢ korzystne,
w zaleznosci od wariantéw genu CFTR zwigzanych z CFTR-
-RD. Nie mozna jednak sformutowac zadnych zalecen, do-
poki 1) jasne wskazania dotyczace standardéw diagnostyki
i opieki CFTR-RD nie zostana udostepnione spotecznosci
medycznej, 2) dowody in vivo i ex vivo na ratowanie CFTR
w wariantach CFTR-RD nie zostang udokumentowane,
oraz 3) badania kliniczne terapii VST nie zostana podjete
w tych populacjach i nie zostana wykazane lepsze wyniki
(Stwierdzenie 26, Tabela 2).

Niemowleta z niejasna diagnoza po dodatnim wyniku
badania przesiewowego w kierunku mukowiscydozy otrzy-
muja oznaczenie ,Pozytywny Wynik Badania Przesiewowe-
go pod katem Mukowiscydozy, Niejednoznaczna Diagnoza”
(ang. CF Screening Positive, Inconclusive Diagnosis) (CFSPID)
[137]. Niemowleta te sa zdrowe i wiekszos¢ z nich pozostaje
zdrowa bez powiktan po badaniu noworodkéw. Niektore
dzieci mogg otrzymac¢ diagnoze mukowiscydozy w mia-
re wzrostu lub rozwoju objawéw klinicznych zgodnych
z CFTR-RD. Dzieci z oznaczeniem CFSPID, ktore przejda
w diagnoze mukowiscydozy, powinny by¢ brane pod
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uwage do terapii VST, jesli maja kwalifikujacy sie genotyp
(Stwierdzenie 27, Tabela 2).

Ocena optacalnosci i etyka dostepu

Ciaran O Neill, Jurg Barben, Clemence Martin

Ro6zne rzady wykorzystujg analizy efektywnosci ekono-
micznej do oceny wzglednego stosunku jakosci do ceny
nowych terapii w poréwnaniu z innymi sposobami wyko-
rzystania zasobow opieki zdrowotnej. Przemyst przeprowa-
dza takie analizy — czesto wraz z badaniami klinicznymi
— ktore przedstawia jako cze$¢ uzasadnienia biznesowego
komisjom oceniajacym (takim jak NICE w Wielkiej Bry-
tanii), ktére doradzajg rzadowi. Czesto stanowi to czesc
negocjacji dotyczacych ceny, po ktoérej lek moze zostac
przyjety do refundacji w systemie finansowanym ze $rod-
kéw publicznych (Stwierdzenie 28, Tabela 2).

Analiza efektywnosci kosztéw ma na celu zapewnienie
rygorystycznego i przejrzystego procesu, w ramach ktérego
mozna generowa¢ dane i podejmowac wiasciwe decyzje.
Jednak coraz czesciej, gdy wskaznik efektywnosci kosztow
przekracza akceptowalne progi, decyzje dotyczace ceny, po
ktorej leki sa zatwierdzane do refundaciji, sa podejmowane
za zamknietymi drzwiami. Umozliwia to dostep do leku po
cenie nizszej niz wymieniona, bez uszczerbku dla mozliwo-
$ci producenta do negocjowania z innymi potencjalnymi
nabywcami. Z perspektywy poszczegélnych krajow model
ten moze umozliwi¢ im dostep do nowych terapii ponizej
ceny katalogowej. Z perspektywy przemystu moze pozwoli¢
im dziata¢ skuteczniej jako dyskryminujacy monopolista,
aby zmaksymalizowac zyski i inwestowac w dalsze badania
i rozwoj. Z perspektywy uzytkownika tych terapii moze
to zapewni¢ dostep do terapii zmieniajacych zycie, ktore
w innym przypadku nie bytyby dostepne.

Podejscie to wigze sie jednak z ryzykiem i kwestiami
etycznymi. W jednym kraju refundacja terapii, ktéra na-
rusza przyjete normy optacalnosci, skutecznie zapewnia
preferencyjny dostep do zasobéw opieki zdrowotnej jed-
nej grupie pacjentéw, a innym grupom spotecznymi juz
nie. Moze to by¢ ulatwione przez grupy wsparcia, ktére
moga tatwo przedstawi¢ pacjentow, ktorzy skorzystaliby
z nowej terapii, podczas gdy decydenci maja trudnosci
z przedstawieniem opinii publicznej tych pacjentow, ktorzy
traca, poniewaz ich opieka nie moze by¢ dtuzej nabywana.
Kolejna kwestia jest to, ze nie wszystkie zyski sa ponownie
inwestowane w badania i rozwdj, a sprawowanie wiadzy
monopolistycznej i tajemnica cenowa moga zniechecac
konkurencje na tym rynku.

Ustalanie cen nowych lekéw zwykle rozpoczyna sie
w Stanach Zjednoczonych, poniewaz Stany stanowia
najwiekszy rynek. Po zatwierdzeniu leku przez FDA pod
wzgledem bezpieczenistwa i skutecznosci, firma ustala
cene, ktéra uwaza za odpowiednia. Konkurencja jest na-
stepnie ograniczana przez prawo patentowe, ktére moze
zostac rozszerzone w przypadku choréb rzadkich i choréb
sierocych. Cena amerykanska wyznacza punkt odniesie-
nia, ktéry moze wptywac na negocjacje cenowe w innych
krajach. Patenty nie sa ani zte, ani dobre. Moga przynies¢
korzysci lub zaszkodzi¢ spoteczenstwu i jego gospodarce.
Majg one jednak sens tylko wtedy, gdy ogdlne korzysci
dla ogétu spoteczenstwa przewazaja nad szkodami. Jest
to jedyny sposob, aby politycznie uzasadnié¢ przyznanie
przez panstwo monopolu osobom lub firmom, ktére moga
przeksztatci¢ go w biznes wolny od konkurenciji (Stwier-
dzenie 29, Tabela 2).

Znaczace korzysci ptynace z terapii VST zostaty nieco
umniejszone przez globalna nieréwnos$¢ w dostepie. Koszt
jest niewatpliwie waznym czynnikiem, a branza powinna
zastanowic sie, w jaki sposob przyszty rozwéj moze przy-
nies$¢ korzysci wszystkim kwalifikujacym sie osobom z mu-
kowiscydoza, niezaleznie od ich okolicznosci lub lokalizacji
(Stwierdzenie 30, Tabela 2) [138, 139].

Podsumowanie

VST stanowi zmiane paradygmatu w leczeniu pacjentow
z mukowiscydoza z kwalifikowalnymi wariantami genu
CFTR. Modulatory CFTR sa pierwszymi srodkami, ktére
wyraznie wykazaty, ze korekta podstawowej wady mole-
kularnej jest mozliwa i ze skutkuje to gtebokg i znaczaca
poprawa wynikoéw klinicznych. Podobnie jak w przypadku
wiekszosci nowych terapii, wprowadzenie tych srodkéw
byto ztozone i nadal jest to obszar rozwijajacy sie. Niniejszy
dokument zawiera jasne, oparte na dowodach i praktyczne
wytyczne dla pacjentéw z mukowiscydoza i ich zespotow.

Uznanie dla autora

Gtowny komitet (KWS, CC, AD, AS, SVKR, DvD, EL) stwo-
rzyt ramy dla badan i wybrat ekspertéw do opracowania
kazdej sekcji (wyrdznionej w artykule). Wszyscy cztonkowie
wydziatu uczestniczyli w procesie delphi i mieli nadzér
nad ostateczna wersja artykutu. Fiona Dunlevy zapewnita
ogdlne wsparcie administracyjne i merytoryczne pisania
tekstow medycznych w celu stworzenia spojnego tekstu.
Oswiadczenia o konflikcie interesow sa w petni zapisane

w materiatach uzupetniajacych.
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Zasady postepowania

Zz nebulizatorem

w domu chorego
na mukowiscydoze

Nebulizator, to sprzet medyczny powszechnie uzywany
przez osoby chore na mukowiscydoze. Mimo to aktualnie
brak jest jednoznacznych i merytorycznych zalecen opisu-
jacych sposob postepowania z nebulizatorem, a chory i jego
rodzina zmuszony jest do korzystania z réznych, czesto
sprzecznych i niejasnych informacji podawanych przez
innych uzytkownikéw lub producentéw nebulizatoréw.

Dlatego, postanowiono przedstawic¢ i szczegdtowo
omowic¢ zasady postepowania z nebulizatorem w domu
chorego na mukowiscydoze. Ponizsze zasady opracowano
na podstawie dostepnych publikacji, badan naukowych
i rekomendacji. W artykule oméwiono zalecenia ogolne,
metody mycia i dezynfekcji oraz sposoby suszenia i prze-
chowywania nebulizatora. Dodatkowo przedstawiono
metody chemicznej i termicznej dezynfekcji nebulizatorow.

Zalecenia ogédlne

1. Jeden nebulizator uzywany jest przez jednego
pacjenta

Przestrzeganie tej zasady chroni chorego przed kon-
taktem z nebulizatorem, ktéry moze by¢ zanieczyszczony
materiatem ($lina, plwocina) innego chorego.

IL. Przed i po kazdym kontakcie (myciu, dezyn-
fekcji, suszeniu, przechowywaniu i uzywaniu)
z nebulizatorem nalezy wykonac¢ higiene rak

Higiena rak w warunkach domowych polega na myciu
rak mydtem lub dezynfekcji alkoholowym preparatem do
higienicznej lub chirurgicznej dezynfekciji rak (nie kosme-
tykiem).

Z jednej strony zapobiega przenoszeniu skazenia
z brudnego nebulizatora na inne powierzchnie, z drugiej,

wtoérnemu zanieczyszczeniu czystego nebulizatora.
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Stosowanie jednorazowych rekawiczek NIE zastepuje
higieny rak. Ich uzywanie w warunkach domowych nie
jest wymagane.

II1. Przed myciem i dezynfekcja nalezy odlaczy¢
zasilanie i rozmontowa¢ nebulizator

Rozmontowanie nebulizatora utatwia dostep czynnika
myjacego lub dezynfekujacego do wszystkich potencjalnie
zanieczyszczonych elementéw umozliwiajgc skuteczne
mycie, dezynfekcje i suszenie nebulizatora.

Mycie nebulizatora

IV. Nebulizator nalezy my¢ jak najszybciej po
kazdym uzyciu

Mycie nebulizatora niezwtocznie po jego uzyciu zapobie-
ga zasychaniu ewentualnych zanieczyszczen ($lina, plwo-
cina, resztki leku), jest tatwiejsze w wykonaniu i bardziej
skuteczne. W sytuaciji, gdy umycie nebulizatora bezposred-
nio po jego uzyciu nie jest mozliwe, nalezy przynajmniej
doktadnie wyptukac resztki leku. Zapobiega to zasychaniu
leku, zatykaniu urzadzenia i w konsekwencji zmniejszaniu
jego wydajnosci.

Ptukanie NIE zastepuje mycia nebulizatora. Badania
potwierdzity, ze nebulizatory, ktore przez okres miesiaca
lub dtuzej byty wytacznie ptukane — byty znacznie bardziej
skazone patogenami niz nebulizatory myte.

V. Nowy nebulizator (lub jego nowe czesci), na-
lezy umy¢ przed pierwszym uzyciem

W nieumytych nowych komorach na lek, obserwowano
zwiekszone przywieranie leku do wewnetrznych $cian
komér, co zmniejszato ilos¢ leku uwalnianego podczas
nebulizaciji.

VI. Po uplywie 24-godzinnej przerwy w uzywa-
niu nebulizatora, nalezy go bezposrednio przed
uzyciem umy¢ i zdezynfekowad

Mycie i dezynfekcja nie likwiduje catkowicie skazenia
biologicznego (produkt NIE jest sterylny). Pozostawienie
pojedynczych komoérek bakterii rodzaju Pseudomonas
aeruginosa lub Burkholderia cepacia moze powodowac ich
namazanie na powierzchniach czystych i ponowne skaze-
nie catego urzadzenia.

VII. NIE wolno my¢ nebulizatora bezposrednio
w zlewie kuchennym, zmywarce do naczyn lub
umywalce lazienkowej

Badania potwierdzity, ze odptywy umywalek i zlewéw
— podczas mycia rak, brudnego sprzetu lub wylewania
brudnej wody — ulegaja skazeniu patogenami. Z kolei zastdj
wody lub ograniczanie jej temperatury, przyczyniaja sie do
wytwarzania biofilmu, ktéry sprzyja rozwojowi bakterii
takich jak Pseudomonas aeruginosa.

| Il ,

W badaniach stwierdzono takze skazenie zmywarek do
naczyn grzybem Exophiala dermatitidis (,czarne drozdze”),
ktory moze przetrwaé¢ w trudnych warunkach — silnie
zasolona, zawierajgca detergenty woda. Ponadto, wyko-
rzystywana w zmywarkach coraz nizsza temperatura, nie
stwarza warunkoéw do skutecznej dezynfekcji termiczne;j.

VIIL Nebulizator nalezy my¢ w szklanym, pla-
stikowym lub metalowym pojemniku

Nalezy uzywa¢ pojemnika przeznaczonego tylko do
mycia nebulizatora.

Umyty i suchy pojemnik nalezy zabezpieczy¢ przed
wtérnym skazeniem, czyli przechowywaé¢ w odleglosci
co najmniej 1 metra od zlewu, umywalki lub innych po-
wierzchni roboczych.

IX. Nebulizator nalezy my¢ w roztworze cieplej
wody z kranu i detergentu

Detergent usuwa zanieczyszczenia ($lina, plwocina,
resztki leku). Poniewaz rekomendacje nie definiuja rodzaju
(jego sktadu chemicznego i stezenia) zalecanego detergentu
— na ogdt stosowane jest mydto lub ptyn do mycia naczyn.
Jednoczes$nie nalezy pamietac, ze detergent ztej jakosci,
moze wtérnie skaza¢ nebulizator podczas mycia.

X. Do mycia i plukania nebulizatoréow nalezy
uzywac cieplej lub goracej wody z kranu

Zalecenie to jest prawidtowe, tylko gdy po myciu naste-
puje dezynfekcja. Woda z kranu moze by¢ zanieczyszczona
ro6znymi drobnoustrojami w tym Pseudomonas aeruginosa.

Problemem w tym zaleceniu jest brak definicji okre-
slajacej konkretna wysokos¢ temperatury ,cieptej” lub
»gorgcej” wody.

XI. Gdy nebulizatora po umyciu nie mozna zde-
zynfekowad, do ostatniego plukania nalezy uzy¢
wody sterylnej lub mikrobiologicznie czystej

Woda kranowa moze by¢ zanieczyszczona drobnoustro-

jami — w tym Pseudomonas aeruginosa. Jej zanieczyszczeniu



przeciwdziata dbato$¢ o droznos¢ perlatora — odkamienia-
nie lub wymiana.

Woda mikrobiologicznie czysta to woda pozbawiona
drobnoustrojéw chorobotwoérczych (ale nie jatowal). W wa-
runkach domowych to woda przegotowana (po osiagnieciu
wrzenia gotowana przez 5 minut) lub woda filtrowana.

Warunkiem dobrej jakosciowo wody filtrowanej jest
odpowiednia wielko$¢ (zalecana < 0,2 um) i czesta wymiana
filtra. Problemem pozostaje pytanie jak czesta — producent
zaleca wymiane filtra po okreslonym czasie, a nie po okre-
Slonej ilosci filtrowanej wody.

Wode sterylng lub mikrobiologicznie czysta nalezy
przechowywac w szczelnie zamykanych pojemnikach.

XII. Wode po umyciu nebulizatora nalezy wydac¢
do toalety, przed splukaniem zamykajac pokrywe

Nie wolno wylewac¢ zanieczyszczonej wody do zlewu
lub umywalki, bo zwieksza to zanieczyszczenie odptywu,
a tym samym powoduje wtérne skazenie podczas mycia
rak lub sprzetu.

Zamykanie pokrywy zapobiega skazeniu otoczenia
aerosolem wytworzonym podczas sptukiwania.

Dezynfekcja nebulizatora

XIII. Umyty i wyplukany nebulizator po kazdym
uzyciu nalezy dezynfekowac. Aktualnie rekomendo-
wane jest zastosowanie jednej z trzech metod termicznej
dezynfekciji:

I w elektrycznym parowym dezynfektorze butelek dla
niemowlat

I w kuchence mikrofalowej (w naczyniu z woda, praz 5
min, 2.45 GHz)

I sotowanie przez 5 min (po weze$niejszym umieszczeniu
we wrzgcej wodzie)

Wyboér metody uzalezniony jest od rodzaju nebulizatora,
jego budowy i wskazan producenta. Dlatego przed kupnem
nowego nebulizatora warto sprawdzi¢ czy mozna zastoso-
wac zalecang metode dezynfekciji.

Jednoczesnie nalezy pamigtac, ze wyparzacz do butelek
dla niemowlat nie jest sterylizatorem. Likwiduje wiekszos¢
patogendéw, ale nie sterylizuje, a uzyskany produkt NIE
jest sterylny.

Aktualnie zrezygnowano z wielu wczesniej zalecanych
metod dezynfekcji — szczegdlnie metod chemicznych oraz
stosowania zmywarek do naczyn (patrz tabela nr 1).

W tabeli nr 1 przedstawiono dotychczas stosowane
metody dezynfekcji chemicznej i termicznej. Omoéwiono
ich skutecznos¢, wady i zalety oraz aktualne zalecenia
dotyczace ich stosowania w codziennej praktyce.

Tab. 1 Przeglad metod dezynfekcji nebulizatoréw

METODA KOMENTARZ

METODY CHEMICZNE

Ocet Brak badan potwierdzajacych dziatanie biobdjcze octu.
Ocet to produkt spozywczy a nie produkt biobojczy.
Ocet to nie to samo co produkt biobdjczy na bazie
kwasu octowego.

METODA AKTUALNIE NIE ZALECANA

Alkohol Odparowuije, przez co obniza sig¢ jego stezenie co
(etanol [alkohol prowadzi do utraty aktywnosci bojczej. Dlatego
etylowy], konieczna jest jego wymiana, przy czym trudno okresli¢
propanol [alkohol po jakim czasie powinna nastgpic.

izopropylowy]) Uszkadza elementy wykonane z pleksi.

Powoduje denaturacje biatek ($lina, plwocina) przez co
na Zle oczyszczonej powierzchni utrudnia penetracje
preparatu do drobnoustroju, co ogranicza jego
skutecznos¢.

METODA AKTUALNIE NIE ZALECANA

W Polsce zarejestrowany jako produkt do dezynfekcji
skory a nie do dezynfekcji powierzchni nieozywionych.
Nieudowodniona skuteczno$¢, poniewaz brak badan.
METODA AKTUALNIE NIE ZALECANA

3% nadtlenek wodoru
(woda utleniona)

Podchloryn sodu Z uwagi na dziatanie draznigce moze uszkadzac

elementy nebulizatora.

METODA AKTUALNIE NIE ZALECANA
Inne preparaty Z uwagi na dziatanie uboczne na organizm ludzki,
stosowane w obszarze | sprzet i otoczenie — NIE WOLNO ICH STOSOWAG
medycznym W WARUNKACH DOMOWYCH

METODY TERMICZNE

Gotowanie Nebulizator nalezy umie$ci¢ w naczyniu z wrzaca woda

(catkowicie zanurzajac wszystkie elementy) i gotowac
przez 5 minut.

Metoda nie zalecana do urzadzen z elementami
elektrycznymi, elektronicznymi, bateriami.

Moze zmniejszy¢ wydajno$¢ niektorych nebulizatorow
— m.in. uszkadza gumowe czes$ci urzadzen.

METODA AKTUALNIE ZALECANA

Zgodnie z zaleceniami producenta dezynfektora

Elektryczne parowe

dezynfektory butelek | METODA AKTUALNIE ZALECANA

dla niemowlat

Kuchenka W bezpiecznym dla dziatania kuchenki mikrofalowej
mikrofalowa naczyniu z woda. Zalecana czestotliwosé — 2.45 GHz,

zalecany czas — 5 minut.

Nie polecana w przypadku metalowych elementow
nebulizatora

METODA AKTUALNIE ZALECANA

Aktualnie nie zalecana ze wzgledu na skazenie
zmywarek do naczyn grzybem Exophiala dermatitidis
(,Cczarne drozdze”).

Zbyt niska temperatura zmywania (np. 45-65 °C)
uniemozliwia dezynfekcje termiczng.

METODA AKTUALNIE NIE ZALECANA

Zmywarka do naczyn
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Suszenie nebulizatora

XIV. Zalecane jest suszenie na powietrzu lub
pozostawienie nebulizatora do nastepnego uzycia
(w ciggu 24 godzin) w dezynfektorze do butelek dla
niemowlat

Suszenie na powietrzu powoduje najmniejsze skazenie
wtorne — pod warunkiem, ze odbywa sie w odlegtosci
powyzej 1 metra od zlewu, umywalki lub powierzchni
roboczych.

Energiczne potrzasanie nie usuwa pozostatej wody,
a pozostata w nebulizatorze wilgo¢ sprzyja namnazaniu
Pseudomonas aeruginosa.

Osuszanie jednorazowym recznikiem jest skuteczne,
ale sprzyja zatykaniu poréw i zmniejszeniu wydajnosci
nebulizatora.

Przechowywanie nebulizatora

XV. Umyty, zdezynfekowany i wysuszony ne-
bulizator nalezy przechowywaé w szczelnie za-
mykanym pojemniku lub w zamknietej komorze
dezynfektora do butelek

Wiasciwe przechowywanie zapobiega wtérnemu skazeniu

i eliminuje konieczno$¢ ponownego mycia i dezynfekciji.

Podsumowanie

Proponowane w artykule zalecenia opisuja wytacznie
zasady postepowania z nebulizatorem w domu chorego na
mukowiscydoze. Celowo nie poruszono w nim postepowa-
nia podczas pobytu w szpitalu, poniewaz wtedy obowiazuja
procedury danej placowki medyczne;j.

Przedstawione w artykule zasady postepowania opra-
cowano na podstawie analizy dostepnej literatury, ze
$wiadomoscia, ze nadal wiele publikacji zaleca dezyn-
fekcje octem, woda utleniona lub przy uzyciu zmywarki
do naczyn. Jednoczesnie autor artykutu ma nadzieje, ze
omawiajac poszczegoélne zagadnienia umozliwit osobom
stosujgcym nebulizatory bardziej Swiadomy wyboér metody
postepowania, ktéra z biegiem lat moze ulec zmianie.

Dr n. med. i n. o zdr. Anna Ziétko
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KACIK SOCJALNO-PRAWNY

Szczepionka
przeciw krztuscowi

dla kobiet w ciazy

Od 15 pazdziernika 2024 r. kobiety w ciazy beda mogty
bezptatnie zaszczepi¢ sie przeciw krztuscowi w przychod-
niach podstawowej opieki zdrowotnej (POZ). To szczepienie
chroni kobiete zaré6wno w ciazy, jak i po porodzie oraz
noworodka przed zachorowaniem i hospitalizacja w pierw-

szych miesigcach zycia.

Ministerstwo postanowito zwiekszy¢ dostep do szczepien
przeciw krztuscowi dla kobiet w cigzy, umozliwiajac im bez-
ptatne szczepienie. Szczepienie przeciw krztuscowi od wielu
lat jest szczepieniem ptatnym, zalecanym (zgodnie z Progra-
mem Szczepienn Ochronnych). Od 15 pazdziernika kobiety
w ciazy beda mogty sie zaszczepi¢ szczepionka finansowana
przez Ministra Zdrowia w swoich przychodniach POZ.



Kto moze skorzystaé¢ z bezptatnych
szczepien

Szczepienie obejmuje kobiety miedzy 27. a 36. tygo-
dniem ciazy. Beda one mogly sie zaszczepi¢ w schemacie
jednodawkowym — bez dodatkowych skierowan i zaswiad-
czen. O kwalifikacji do szczepienia zdecyduje lekarz POZ.

Jesli ciaza bedzie zagrozona przedwczesnym porodem,
kobieta bedzie mogta sie zaszczepi¢ juz po 20. tygodniu
ciazy — o tym zdecyduje lekarz, ktéry prowadzi ciaze.

Jak sie zaszczepié

Jesli jeste$ w ciazy i chcesz sie zaszczepi¢ przeciwko
krztuscowi, to od 15 pazdziernika:
I zstos sie do swojego lekarza POZ i umow termin wizyty,

I przyjdz do POZ na szczepienie w wyznaczonym terminie.

Warto sie zaszczepié

Szczepienie kobiet w ciazy chroni niemowleta przed
zachorowaniem na krztusiec od dnia porodu. Dzieki bez-

Z ZYCIA FUNDACJI

XXXIIT FORUM
EKONOMICZNE,

»CZAS NOWYCH LIDEROW:
RAZEM KSZTAETUJAC
PRZYSZEOSC”

3 wrzesnia rozpoczeto sie w Karpaczu XXXIII Forum
Ekonomiczne. Przez 3 dni spotkan i dyskusji w ponad 500
wydarzeniach wzieto udziat niemal 6000 gosci.

Forum Ekonomiczne w Karpaczu jest najwieksza
w Europie Srodkowo-Wschodniej platforma spo-
tkan, na ktérej nie tylko dyskutuje sie o bezpie-
czenstwie, perspektywach rozwoju gospodarczego,
wspolczesnych wyzwaniach i przezwyciezaniu
kryzyséw, ale takze przedstawia konkretne roz-
wigzania i innowacyjne idee.

Forum Ochrony Zdrowia to od 15 lat integralna czes¢
Forum Ekonomicznego w Karpaczu, gromadzaca najwaz-
niejsze postacie z sektora medycznego. Forum Ochrony
Zdrowia to przede wszystkim platforma dyskusji o tema-

ptatnym szczepieniom dostep do tej ochrony bedzie miato
wiecej kobiet ciezarnych.

Zrédfo: //www.gov.pl/

tach zdrowotnych z uwzglednieniem aspektu ekonomicz-
nego w oparciu o fakty oraz dostepne dane z udzialem
wszystkich interesariuszy sektora zdrowotnego w Polsce
i w Europie w nastepujacych obszarach: finansowym, re-
gulacyjnym i innowacyjnym. Nasza Fundacja byta obecna
na Forum, a Prezes Pawet Wojtowicz brat udziat w panelu”
Okragty Stot dla Chorob Rzadkich”. Podczas tego wyda-
rzenia po raz pierwszy zostaty zaprezentowane wyniki naj-
nowszego audytu potrzeb pacjentéw z chorobami rzadkimi
opracowane przez Krajowe Forum Orphan.

R.D.

Zrédio: https://www.forum-ekonomiczne.pl/




»MUKOWISCYDOZA 2024”

XXIV WARSZTATY SZKOLENIOWO-EDUKACYJNE

W ostatni wrzeSniowy weekend (27—-29) spotkalismy sie
w Krakowie, w hotelu Campanile na kolejnej edycji warsz-
tatow szkoleniowo-edukacyjnych dla rodzicow i opiekunéw
chorych na mukowiscydoze. Tegoroczna edycja warsztatow
przebiegata tylko w formie stacjonarnej i cieszyta sie duzym
zainteresowaniem stuchaczy.

Zaproszeni lekarze w swoich wyktadach przedstawiali
problematyke dotyczaca mukowiscydozy i choréb wspot-
istniejacych, oparta na aktualnym stanie wiedzy naukowej,
jaka na ten moment posiadaja. ZaprosiliSmy rowniez specja-
listéw zajmujacych sie dziedzinami, ktore Scisle powiazane
sa z mukowiscydozg i ktore byty w kregu zainteresowan
rodzicow i opiekunéw naszych podopiecznych. W zwigzku
ze zmieniajgcy sie sytuacja chorych, ktoérzy coraz czesciej
(w zwiazku z leczeniem przyczynowym) wkraczaja na rynek
pracy, zaprosiliSmy doradce zawodowego, ktéry podjat
temat zmian w zyciu cztowieka. ,Zmiana rodzi zmiane,
czyli o stawaniu sie osobg aktywng zawodowo” to zagad-
nienie, ktorego przedstawieniem zajat sie doradca, miato
by¢ wsparciem i da¢ wskazéwki dla podopiecznych i ich
rodzicow, ktorzy staneli w nowej sytuacji zyciowe;j.

Na warsztatach gosciliSmy wielu rodzicow po raz pierw-

szy, mogli wiec porozmawiac¢ z innymi rodzicami, pracowni-

kami fundaciji, bo to jest rowniez miejsce wymiany doswiad-
czen, spostrzezen i wsparcia dla wszystkich, ktorzy tego
potrzebuja. Wszyscy uczestnicy mieli mozliwos¢ zadawania
pytan wyktadowcom, nie tylko ogélnych, ale i osobistych.
Warsztaty to takze miejsce nawigzywania znajomosci z oso-
bami bedacymi w podobnej sytuacji, a mianowicie opieku-
jacymi sie dzieckiem przewlekle chorym. Takie spotkania
majg swoje znaczenie, gdyz nikt nie zrozumie drugiej osoby

tak, jak osoba bedaca w podobnej sytuacii. Cieszymy sie, ze
mozemy tworzy¢ przestrzen do takich spotkan.

Tak, jak co roku organizujgc warsztaty staramy sie, aby
dobra¢ tematyke interesujacg naszych stuchaczy. Mamy
nadzieje, ze rowniez tegoroczne warsztaty byty ciekawe
i poszerzyly wiedze uczestnikéw. Cieszymy sie rowniez,
ze przebiegaly one w mitej, serdecznej atmosferze, o czym
Swiadczyto zadowolenie i uSmiechy widniejgce na twarzach
uczestnikow.

Dziekujemy wszystkim Wykitadowcom za ciekawe wy-
ktady, przekazana wiedze i poswiecony czas. Uczestnikom
za aktywny udziat i mite stowa skierowane do Fundacii.

Czekamy na spotkanie z Wami w przysztym roku. Do
zobaczenia.

Warsztaty ,Mukowiscydoza 2024’ zostaty sfinansowane
ze Srodkow 1,5% podatku przekazanego przez podatnikow
na rzecz statutowych dziatan Fundacji MATIO.

Renata Dropinska




MATIOMED.PL

Sklep medyczny Matio Med informuje, ze z dniem
31.10.2024 r., po trzynastu latach funkcjonowania zakon-
czyl dzialalnos¢ stacjonarna i przeszedl wylacznie
na sprzedaz internetowa.

Sklep medyczny Matio Med informuje rowniez
o zakonczeniu wspoipracy z Narodowym Fundu-
szem Zdrowia (NFZ). Oznacza to, ze od teraz sklep nie
bedzie juz realizowa¢ zamowien na sprzet medyczny oraz
inne produkty zdrowotne w ramach refundacji NFZ.

Zmiana ta moze wplynac¢ na osoby, ktére korzystaty
z mozliwosci uzyskania dofinansowania na zakup sprzetu

»MOJE ZYCIE
Z MUKOWISCYDOZA

25 wrzes$nia 2024 r. w budynku Sejmu Rzeczypospolitej
Polskiej zostata otwarta wystawa pod nazwa ,Moje zycie
z mukowiscydoza”. Wystawa zostata przygotowana przez
cztonké6w Mukokolicji. W uroczystym otwarciu wzieli
udziat przedstawiciele Fundacji MATIO — Pawet Wéjtowicz
i Przemystaw Marszatek.

Zaraz po otwarciu wystawy odbylo sie posiedzenie Parla-
mentarnego Zespotu ds. Choréb Rzadkich. Tematem posie-
dzenia byta: ,Ocena lekéw sierocych — najlepsze praktyki eu-
ropejskie dla wypracowania optymalnego modelu krajowego”.

KONSULTAC]JE
PSYCHOLOGICZNE
I DIETETYCZNE

W listopadzie i grudniu Fundacja zrealizowata serie
indywidualnych konsultacji psychologicznych oraz diete-
tycznych skierowanych do podopiecznych, odpowiadajac
tym na zglaszane dotychczas przez nich potrzeby. Dzieki
wsparciu firm Vertex Pharmaceuticals oraz MATIO MED
uczestnicy mieli mozliwos¢ skorzystania z bezptatnych
porad, w preferowanej przez nich formie — online lub
stacjonarnie, co utatwito dostep do specjalistycznego
wsparcia osobom z r6znych regionéw. Inicjatywa spotkata
sie z duzym zainteresowaniem i aprobata uczestnikow,

ktorzy zauwazyli, ze tego typu wsparcie jest bardzo wazne

medycznego przez NFZ. Klienci, ktorzy wczesniej korzystali
z tego typu refundacji, beda musieli wybra¢ inny sklep, kto-
ry ma umowe z Funduszem lub kupujac w naszym sklepie
beda musieli pokrywac¢ petny koszt zakupu.

Mimo zakonczenia wspotpracy z NFZ, Matio Med konty-
nuuje dziatalnos¢ sprzedazy internetowej, oferujac szeroka
game produktéw medycznych i rehabilitacyjnych, ktére
nadal mozna zakupi¢ bezposrednio w sklepie online
(https:/www.matiomed.pl/).

Aby sprawdzi¢ petna oferte lub ztozy¢ zamoéwienie,
klienci powinni odwiedzi¢ strong internetowa Matio Med,
gdzie znajda wszystkie szczegdty dotyczace dostepnych
produktéw oraz opcji dostawy.
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w codziennym radzeniu sobie z mukowiscydoza. Podopiecz-

ni podkreslali, ze mozliwo$¢ spotkania ze specjalistami

poprawita ich stan samopoczucia oraz data narzedzia, by

moc lepiej zadba¢ o swoje zdrowie i jakos$¢ zycia. Z tego

wzgledu mamy nadzieje, ze w przysztym roku uda nam sie

przeprowadzi¢ ponownie tego typu konsultacje.
Dziekujemy naszym Sponsorom.

MATIO

A
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THE SCIENCE of POSSIBILITY

MATIO MED
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WARSZTATY
PSYCHOEDUKACYJNE
DLA RODZICOW

I OPIEKUNOW CHORYCH
NA MUKOWISCYDOZE

Po raz kolejny w pazdzierniku 2024 r., Fundacja MATIO
zorganizowata warsztaty psychoedukacyjne dla rodzicow
i opiekunéw chorych na mukowiscydoze. Spotkalismy sie
z Wami w pigknym miejscu jakim ,Natura Residence’-
przepiekny hotel w Siewierzu, potozony w sercu natury,
z widokiem na las i jezioro, zapewniajacy idealne warunki
do relaksu i nauki, a ktéry znowu otworzyt dla nas go-

Scinne progi.

FUNDACYJNY MIKOEA] 2024

Swiety Mikotaj to postac, ktora od pokolen fascynuje
zaréwno dzieci, jak i dorostych, cho¢ kazda grupa patrzy
na niego nieco inaczej. Dla dzieci jest to posta¢ magiczna,
petna tajemniczosci i niesamowitosci, natomiast dla doro-
stych symbolizuje czesto co$ gtebszego — rado$¢ dzielenia
sie, wspomnienia z dziecinstwa oraz ducha swiat. Mikotaj
jest symbolem $wigtecznej magii. To kto$, kto przybywa
z dalekiej poinocy, przemierza $wiat na saniach zaprzezo-
nych w renifery, by dostarczy¢ prezenty pod choinke. Dzieci
wierza w jego moc i w to, ze potrafi spetnia¢ marzenia, co
czyni Swieta jeszcze bardziej wyjatkowymi. Mikotaj to
postac, ktora ocenia, kto byt ,grzeczny”’, a kto nie. Dzieci
postrzegaja go jako wszechwiedzacego opiekuna, ktory
nagradza za dobre zachowanie, ale rbwnoczes$nie wybacza
drobne przewinienia. To uczy je, ze dobro¢ i odpowiedzial-
nos¢ sa wartosciami, ktore sie optacaja.

Nasze warsztaty miaty na celu wsparcie rodzicow w roz-
woju umiejetnos$ci wychowawczych oraz budowaniu zdro-
wych relacji z dzie¢mi, poprzez zrozumienie emocji dziecka
i wtasnych. Rodzice i opiekunowie uczyli sie zarzadzania
swoimi emocjami oraz technik efektywnej komunikaciji.

Sposrod wielu umiejetnosci, ktére rodzice nabyli na
warsztatach, to miedzy innymi, nauczyli sie jak planowac
czas i jednoczes$nie zadbac o swoj dobrostan, wyktadowca
zwrdcit uwage na jakos$¢ zycia — to pojecie, ktére odnosi
sie do subiektywnego odczucia dobrostanu, obejmujgcego
rozne aspekty zycia, takie jak zdrowie fizyczne, emocjonal-
ne, relacje spoteczne, sytuacje materialng oraz mozliwosci
rozwoju osobistego. Specjalista, mamy nadzieje, pomogt
w zrozumieniu i pokazal mozliwosci wspierania jakosci
zycia.

To tylko niektére z zagadnien, ktdre zostaty poruszone
w bogatym programie warsztatow.

Wierzymy, ze zanurzeni w atmosferze spokoju, zdoby-
liScie nowe umiejetnosci i nawigzali wartoSciowe relacje
z innymi rodzicami i ze byta to idealna okazja, aby zainwe-
stowac¢ w siebie i swoje dziecko w inspirujacym otoczeniu!

Sponsorami warsztatéw byli: LPP, Vertex i Matio Med.
Dziekujemy

MATIO

VERTEX  MATIO MED

SKLEP ZE SPRZETEM
REHABILITACYJNYM

@ NDAC)A
LPP

THE SCIENCE of POSSIBILITY

Oczekiwanie na przyjscie Mikotaja buduje w dzieciach
ekscytacje i rados¢. Pisanie listéw, wspolne dekorowanie
domu, $piewanie koled — wszystko to buduje napiecie przed
noca, w ktoérej maja nadzieje znalez¢ wymarzone prezenty
pod choinka, a Fundacja MATIO jak zawsze pomaga Mi-
kotajowi w jego misji i przygotowata w tym roku swoim
podopiecznym ok. 100 paczek, ktére, mamy nadzieje,
wywotaja usmiechy na twarzach i dla wielu dzieci bedzie
to niezapomniane przezycie.

Zeby Wasze marzenia mogty sie spetni¢ pomogli nam
nasi Darczyncy. Ich hojnos$¢ i otwarte serca sprawity, ze
mogliSmy przygotowa¢ wyjatkowe paczki peine radosci
i niespodzianek. To dzieki Wam, kazdy z naszych pod-
opiecznych poczul magie $wiat, otrzymujac nie tylko
materialne wsparcie, ale przede wszystkim poczucie, ze
kto$ o nich pamieta. Bardzo dziekujemy: Bahlsen Polska,



Wooden Story, Apis Natural Cosmetics, Wydawnictwo
Aksjomat, oddziatom JCI, A.H.U. ADAR Dariusz Adamiec,
Celiko, Vobro, Liwocz, Szkoty i Przedszkola z Miasta i Gmi-
ny Krakow oraz indywidualni Darczyncy

Z catego serca chcemy podziekowa¢ wszystkim wo-
lontariuszom za Wasze ogromne wsparcie i zaangazowa-
nie w przygotowanie paczek mikotajowych dla naszych
podopiecznych. Bez Waszej pracy, energii i po$wiecenia
ten projekt nie mogtby sie uda¢. To Wy z oddaniem po-
Swiecaliscie swoje wolne chwile na sortowanie, pakowanie
i organizacje paczek. Wasze zaangazowanie i rados$¢ z po-
magania stworzyly atmosfere, w ktorej kazda paczka byta

przygotowana z mitoscia i troska.
=7 Dk -y
%; Ml

Wasza obecno$c¢ i wsparcie sprawiaja, ze mozemy dziatac
skutecznie i z uSmiechem.

W imieniu catej naszej fundacji oraz wszystkich pod-
opiecznych, ktérzy otrzymali paczki mikotajowe, chcemy
raz jeszcze wyrazi¢ naszg ogromng wdzieczno$¢ wszystkim
bioracym udziat w projekcie. To dzieki Wam te $wieta beda
dla wielu oséb czasem pelnym ciepta, radosci i nadziei na
lepsze jutro.

Niech dobro, ktére ofiarowaliscie, wroci do Was ze
zdwojona sitg. Zyczymy Wam radosnych i spokojnych
$wiat oraz wielu powodéw do usmiechu w nadchodzacym
roku.

DO SwIEJEGO
MIKOErIX
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IV MIEDZYNARODOWA
KONFERENCJA NAUKOWO-
-MEDYCZNA V4-CF

Dwa lata pracy i przygotowan, ktérych zwienczeniem
byta czwarta Miedzynarodowa Naukowo-Medyczna
Konferencja V4-CF pod nazwa »On the other side
of the bridge”, odbywajaca sie w dniach 21-23 listopada
2024 roku zorganizowana we wspoipracy ze stowackim
partnerem Slovak Cystic Fibrosis Association. Konferencja
w catosci poSwigcona byta oméwieniu aktualnej sytuacji
chorych na mukowiscydoze w Krajach Europy Centralno-
-Wschodniej. Byto to jedno z wazniejszych wydarzen dla
europejskiej wspélnoty mukowiscydozy, ktéra skupia jed-
noczesnie przedstawicieli Srodowiska naukowego, medycz-
nego i reprezentantéw pacjentéw w tym roku z 17 krajow.

Po raz pierwszy konferencja V4-CF odbyta sie w Pol-
sce w 2008 r., kolejne miaty miejsce w roku 2017 i 2021.
Tegoroczna edycja Konferenciji V4-CF odbyta sie w Kra-
kowie i Wieliczce, a uczestniczyto w niej ponad 100 os6b
z 17 krajow. Wyktadowcami byli Swiatowej klasy eksperci
zajmujacy sie mukowiscydozg. Program merytoryczny
wydarzenia byt wynikiem pracy komitetu naukowego pod
przewodnictwem prof. Doroty Sands.

Gtownym zagadnieniem tegorocznej edycji byta dysku-
sja o przysztosci chorych na mukowiscydoze w kontekscie
przyjmowania modulatoréw biatka CFTR.

Pierwszy dzien konferencji przebiegat w Kopalni Soli
w Wieliczce i byt to tzw. ,Twinning day”, po$wiecony
w catosci projektowi o tej samej nazwie. Projekt polega na
partnerstwie osrodkow eksperckich z krajéw tzw. zachod-

nich z osrodkami z krajéow Europy Wschodniej. W projekcie
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uczestniczy aktualnie 15 krajow. Wymiana do$wiadczen
i podsumowanie tego projektu w pierwszym dniu konfe-
rencji napawa optymizmem.

Drugi dzien koncentrowat sie na sytuacji pacjentow
po wprowadzeniu modulatoréow biatka CFTR (lekéw przy-
czynowych) i zmianach jakie zaistniaty w systemie opieki
zdrowotnej nad pacjentami chorymi na mukowiscydo-
ze, m.in. rownosci dostepu do leczenia.

W trakcie tego dnia konferencji prelegenci nie tylko
przedstawili krajowe standardy opieki nad chorymi na
mukowiscydoze, ale poruszyli réwniez problemy dotyczace
aktualnej opieki oraz przysztosci chorych z mukowiscydo-
za. W duzym skrécie, mozna powiedzie¢, ze byto od naro-
dzin (przesiewu), poprzez genetyke po problemy ciezarnych

w mukowiscydozie.




Kluczowe byto przedstawienie aktualnej sytuacji
i pokazanie w jakim miejscu znajduja sie polscy chorzy
w poréwnaniu z chorymi w innych krajach, ktére pdzniej
rozpoczety leczenie modulatorami. Niestety Polska, kiedy$
bedaca w awangardzie dostepu do lekéw przyczynowych,
aktualnie zostata wyprzedzona przez pozostate kraje. Co
bardzo zasmuca zwtaszcza, ze dotyczy rownosci dostepu
do leczenia Kaftrio. Pisze tu o dostepie do modulatorow
pacjentéw od drugiego roku zycia. W takiej samej sytuacji
jest w Europie tylko Stowacjal

W tym dniu Przewodniczgca Rady Naukowej Fundacji
MATIO - prof. Halina Wos oraz prof. Tomasz Grodzicki
wreczyli Pani Profesor Dorocie Sands, Medal im.
Stanislawa Sitko przyznawany za wybitne osiagniecia
na rzecz polskich chorych na mukowiscydoze. Dziatal-
nos¢ naukowa i kliniczna Pani Profesor miata i nadal ma
kluczowe znaczenie w leczeniu mukowiscydozy, a takze

w szerzeniu $wiadomosci na temat tej choroby. Gratulujemy

serdecznie tego wyrdznienia i zyczymy dalszych sukcesow
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w misji niesienia pomocy pacjentom oraz dalszego rozwoju

w dziedzinie medycyny.

To bardzo mite, ze konferencja spotkata sie z tak wysoka
oceng uczestnikow i udowodnita, ze jesteSmy w stanie zor-
ganizowac tak duze i wazne wydarzenie o randze $wiatowej,
jednoczes$nie prezentujac nasze osiagniecia.

Pragne osobiScie oraz w imieniu komitetu organizacyj-
nego podziekowac calemu zespotowi Fundacji MATIO oraz
wolontariuszom za ich ciezka prace i poswiecenie, a takze
wyktadowcom, uczestnikom i wszystkim anonimowym
osobom, ktére miaty wpltyw na realizacje konferencii.

Dziekuje tez Patronom, Sponsorom, Partnerom wspiera-
jacym to przedsiewziecie, przede wszystkim pani Katarinie
Stepankowej reprezentujacej naszego gtdbwnego partnera
Stowacka Organizacje Pacjentow.

Patronat honorowy nad przedsiewzieciem ,V4-CF” objeli:
Marszatek Wojewddztwa Matopolskiego — Lukasz Smotka,
Wojewoda Matopolski — Krzysztof Jan Kleczar, Prezydent
Miasta Krakowa — Aleksander Miszalski, Andrea Elscheko-
va Matisova — Ambasador Republiki Stowackiej w Polsce,
Uniwersytet Jagielloniski — Collegium Medicum, Eurordis,
Polskie Towarzystwo Mukowiscydozy, ECFS, CF Europe.
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Ztoty Sponsor: Vertex Pharmaceuticals (Poland). Spon-
sorzy: Pari, Norsa Pharma, Komtur Pharnacuticals, Chiesi,
MEDGEN.

Partnerzy: Krajowe Forum na Rzecz Terapii Chordb
Rzadkich Orphan, Fundacja PRO Egenis, Wodociagi Miasta
Krakowa, Matio-Med, Uniwersytet Jagiellonski — Osrodek
ds. ksztalcenia podyplomowego na Wydziale Lekarskim
UJCM, Medyczne Centrum Ksztatcenia Podyplomowego,
Dom Development.

sWitaj szkoto”

Pod koniec wakacji zaprosiliSmy naszych podopiecz-
nych do dzielenia sie swoimi przemysleniami i emocjami
zwigzanymi z powrotem do szkoty. Tematyka wierszy
miata obejmowac¢ rado$¢, wspomnienia, nowe wyzwania,
przyjaznie oraz wszystko, co kojarzy sie z poczatkiem roku
szkolnego, ale tez trzy stowa kluczowe: mukowiscydoza,
MATIO, szkota. Na zwyciezcoOw czekaty nagrody oraz
mozliwo$¢ zaprezentowania swoich wierszy na tamach
naszego kwartalnika.

I miejsce: Julia Otfinowska

Znowu wrzesien i zndw szkota.
Juz sie martwi moja gtowa.
Jak uchroni¢ swoje zdrowie,
Kiedy chordb dookofa.
Tutaj katar, tam kaszelek,
Zosia, Maja i Kacperek.
Weciaz biegaja nie zwazajac

by zastoni¢ twarz kichajac.
Co tu robi¢ i co poczac?
By od chorob juz odpoczac.
Z dobrym stowem rusza MATIO:
,W muko $wiecie nie jest tatwo.
Lecz sie nie martw pomozemy,
w kazdej chwili was wesprzemy”.
Trzeba dba¢ o swoje zdrowie,
Kazdy madry nam to powie.
Leki, dieta, drenaz, ruch.
Inhalacje, zdrowy brzuch.
Najwazniejsze to sg sprawy,
Jednak zawsze mam obawy...
Mukowiscydoza rézne ma oblicze,
Lecz na pewno bedzie dobrze, bardzo na to licze.

OtrzymalisSmy wiele wyjgtkowych zgtoszen od utalen-
towanych poetow z catej Polski. Kazdy nadestany wiersz
odznaczat sie oryginalnoscia i gtebia, co sprawito, ze jury
miato trudne zadanie w wyborze najlepszych.

Ogloszenie wynikéw miato miejsce 25 wrzesnia 2024 r.
na naszym Facebooku. Dziekujemy wszystkim uczestnikom
za ich twoérczos¢ i zaangazowanie. Juz teraz zapraszamy do
sledzenia naszych przysztych inicjatyw literackich!
Ponizej prezentujemy zwyciezcow i ich wiersze.

Il migjsce: Jan Suchara

»Witaj szkoto”.

Budzik dzwoni dzi$ od rana.

Wrzesien — szkota wota Nas kochana.
Rano szybko inhalacje,

bo skoriczyty sie wakacje.

Potem leki i do szkoty,

Szybko minie dzien wesoty.

W mojej klasie wszyscy wiedza,

ze z Mukowiscydozg dzieci mato jedza.
W zalegto$ciach pomagajg mi jak moga,
Nie jest lekko z ta choroba.

Dlatego z fundacjg MATIO

duzo wspotpracujemy,

By na temat Mukowiscydozy
przekazac co wiemy.

Super strone prowadza,

informacje udostepniaja.

Bo MATIO jest fundacja,

ktdra muko-dzieci kochaja




Il migjsce: Igor Lewiriski

Jestem Igor, mam za chwile 7 lat,

z mukowiscydozg przemierzam $wiat.

| cho¢ czasem bywa Zle,

Ja Wam moéwig: Nie poddam sig.

Wiele os6b, Fundacja Matio mi pomaga,
grunt to moja do zycia odwaga.

Wyrdznienie: Ola Kafun

2 wrzesnia kolejna przygoda mnie zawotata, Jest taka Fundacja MATIO sig nazywa,

a ta przygoda to szkota, fajna i mata. Gdy szkota sig zaczyna Ona z pomoca przybywa.
Mam fajng Pania, kolezanki i kolegow, »Wyprawka przedszkolaka” z ktdrej skorzystatam,
z nimi na korytarzach jest duzo biegow. Ta wiasnie Fundacja dla mnie wystata.

| juz mi mowia: Igor, kreon wez, Niech ten rok szkolny obfity bedzie w zdrowie,

w takiej szkole fajnie by¢ i czesc. A mukowiscydozie zegnaj powiem.

Wyroznienie: Anastazja Madziar

Muko w szkole straszy dzieci.!!! @
Mukowiscydoza straszy dzieci.

Matio pomyst ma i checi

Wiec zabawe rozpoczyna.

Nastka poci sig i spina

Wreszcie wierszyk rozpoczyna.

Bo jest madra z niej dziewczyna, ktora szkote juz zaczyna.
Jest wesoty i z moratem,

zeby dzieci si¢ nie baty.

Nastka kaszle¢ zndw zaczyna,
réwiesnikom rzednie mina.

WSZYSTKIM
W szkole wszyscy omijaja LAUREATOM
Tredowata... obrazajgc
Odpychana i nie chciana w szkole palcem wytykana. Nastka Wierszyk wigc,,ulepia” GR ATULU]EMY

Niech dociera do cztowieka

Nieporadny i z btgdami nie jesteSmy idealni,

ale pragnie akceptacji,

moc sig uczy¢ bez krepacii,

ze choé chora kaszle, prycha nie zaraza réwiesnika Matio pomyst dzi$ podsuwa
stworzy¢ wierszyk

Tak dla ucha, aby w szkole dzieci $miato gdyby dziecko zakaszlato nie uciekty —
kazdy stucha. Wierszyk trafia im do ucha. ( . )

Mukowiscydoze dzi$ wszyscy poznaja Przekaz 1 ,5% pOdatku

Nastki juz nie omijajg =

No bo taka jest nauka na Fundacjg MATIOI

Ze juz w szkole dz.iecko. stucha. Dzieki takiemu wsparciu

Morat z tego bedzie taki,

ze nie bojg sie dzieciaki mozemy dziata¢ dla Ciebie.

Wszyscy Nastki dzi$ stuchajg i chorobe jej poznajg Mukowiscydoza nie rujnuje Dziekujemy!

Lekcja empatii wszystkich ujmuje.

Dziecko dumnie kroczy $miato z Matio szkote pokochato. KRS- 00 000 97 900
[ ]
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czesc 1

Cukrzyca zwigzana z mukowiscydozg (Cystic Fibrosis-
-Related Diabetes, CFRD) to najczesciej wystepujace zabu-
rzenie gospodarki weglowodanowej u oséb cierpiacych na
mukowiscydoze (CF). CFRD taczy cechy zarébwno cukrzycy
typu 1, jak i typu 2, co czyni ja wyjatkowa w porownaniu do
innych form cukrzycy. CFRD charakteryzuje sie zarbwno

uposledzeniem wydzielania insuliny, jak w cukrzycy typu
1, jak i insulinoopornoscia, jak w cukrzycy typu 2.

Mechanizm rozwoju CFRD

Mukowiscydoza to choroba genetyczna, ktéra prowadzi
do powaznych uszkodzen trzustki, zarébwno w jej funk-
cji zewnatrzwydzielniczej, jak i wewnatrzwydzielniczej.
Uszkodzenie komorek beta trzustki, odpowiedzialnych
za produkcje insuliny, oraz towarzyszacy przewlekty stan
zapalny moga prowadzi¢ do rozwoju cukrzycy. Insulino-
opornosc¢ u pacjentow z CF jest wynikiem stanu zapalnego,
infekcji oraz probleméw z masa ciata, takich jak nadwaga
lub otytos¢. Dtugotrwata insulinoopornosg, jest dodatko-
wym czynnikiem zwiekszajacym ryzyko rozwoju CFRD.

Epidemiologia

Cukrzyca zwigzana z mukowiscydoza staje sie coraz
czestszym problemem w miare starzenia sie pacjentow
z CF. U 10-20% dzieci i mtodziezy z CF rozwija sie CFRD,
natomiast u dorostych pacjentow odsetek ten wzrasta do
40-50%, szczegolnie po 30. roku zycia. Ryzyko powiktan,
takich jak pogorszenie funkcji ptuc oraz inne zaburzenia
metaboliczne, rosnie, jesli poziom glukozy nie jest odpo-
wiednio kontrolowany.

Insulinoopornos¢ w CF

Insulinoopornos¢ to stan w ktérym komoérki w ciele

stajg sie mniej wrazliwe na dziatanie insuliny (miesnie,

MUKODIETA

Cukrzyca

(CFRD)

watroba, tkanka ttuszczowa) — hormonu, ktéry pomaga
przenosi¢ glukoze z krwi do komoérek, gdzie jest uzywana
jako energia. Gdy komorki nie reagujg dobrze na insuline,
organizm produkuje jej wiecej, aby utrzymac¢ prawidtowy
poziom cukru we krwi. Z czasem jednak to nadmierne
wydzielanie insuliny moze prowadzi¢ do probleméw zdro-
wotnych. U pacjentéw z mukowiscydoza insulinoopornosc¢
jest powszechnym problemem, pojawiajacym sie czesto
jeszcze przed rozwojem petnoobjawowej cukrzycy. Insuli-
noopornos¢ jest wynikiem przewlektego stanu zapalnego,
czestych infekcji oraz zaburzen funkgcji trzustki. Uwaza sie,
ze insulinooporno$¢ dotyka od 30% do 50% pacjentow
z CF, zwtaszcza tych z zaawansowang choroba ptucna.

Diagnostyka CFRD

Diagnostyka CFRD opiera sie gtownie na tescie doust-
nego obcigzenia glukoza (OGTT), ktoéry jest uznawany za
ztoty standard w tej grupie pacjentéw. U pacjentow od 10.
roku zycia, zaleca sie wykonywanie OGTT, co roku. Innymi
narzedziami diagnostycznymi sa wskazniki insulinoopor-
nosci, takie jak HOMA-IR, oraz monitorowanie poziomu
glukozy za pomoca systemoéw ciaglego monitorowania
glukozy (CGM), ktére moga wykrywac nieprawidtowosci
znacznie wczesniej niz tradycyjne metody.

HOMA-IR = glukoza na czczo (mg/dl) x insulina na czczo (uU/ml)/405
HOMA-IR = glukoza na czczo [mmol/L] x insulina na czczo [pU/mL]/22,5

Wartosc¢ powyzej 2,5
wskazuje na insulinoopornosc.

Kalkulatory:
https://cukrzyca.pl/homa-ir/
https://insulinoopornosc.com/kalkulator-homa/



Test doustnego obciazenia glukoza (OGTT) z po-
miarem insuliny: w trakcie tego testu pacjent wypija
roztwor glukozy, a nastepnie mierzy sie poziom glukozy
i insuliny w réznych odstepach czasu (najczesciej po 30,
60 i 120 minutach).

Insulinooporno$¢ moze by¢ rozpoznana, jesli poziom
glukozy po 2 godzinach jest podwyzszony (ale nie prze-
kracza wartosci diagnozujacych cukrzyce) oraz poziomy
insuliny sa za wysokie.

Dodatkowym wskazaniem do wykonania OGTT jest
tzw. nieprawidtowa glikemia na czczo. Méwimy o niej, gdy
stezenie glukozy wynosi 100-125 mg/dl.

Klasyfikacja zaburzen tolerancji glukozy na podstawie wynikéw doustnego
testu obcigzenia glukoza (OGTT) u chorych na mukowiscydoze

Kategoria Glikemiana | Glikemia w 120 | Uwagi
€zCz0 min OGTT

prawidtowa tolerancja <100 mg/dI <140 mg/d| glikemia

glukozy kontrolna
<200 mg/dl

nieprawidtowa glikemia 100-125 mg/dI

na czczo

hiperglikemia nieokreslona | <126 mg/dl <140 mg/dI glikemia w 60
min OGTT
>200 mg/dl

nieprawidtowa tolerancja | <126 mg/di 140-199 mg/dl

glukozy

cukrzyca bez hiperglikemii | <126mg/dl =200 mg/dl

na czczo OGTT nie jest

cukrzyca z hiperglikemig >126mg/dl konieczny

na czczo

https://www.mp.pl/pulmonologia/artykuly-wytyczne/inne/217 131,rozpozn-
awanie-i-leczenie-mukowiscydozy-cz-9-cukrzyca-i-zmniejszona-gestosc-
mineralna-kosci

Objawy i powikilania

CFRD moze rozwijac sie bez wyraznych objawow, dlatego
regularne badania przesiewowe sa kluczowe. Pacjenci moga
doswiadcza¢ objawéw podobnych do infekciji, takich jak
spadek masy ciata, zmeczenie czy czeste oddawanie moczu,
co moze utrudnia¢ szybkie rozpoznanie CFRD. Nieleczona
CFRD prowadzi do powaznych powiktan, w tym pogor-
szenia funkcji ptuc, wiekszej czestotliwosci infekcji oraz
komplikaciji, takich jak neuropatia cukrzycowa, nefropatia
czy retinopatia.

Leczenie CFRD

Leczeniem z wyboru jest insulinoterapia, ktérej daw-
kowanie musi by¢ dostosowane do stanu zdrowia i wieku
pacjenta, diety oraz ewentualnych zaostrzen choroby ptuc.
Doustne leki przeciwcukrzycowe nie sa zalecane w CFRD.
Regularne monitorowanie poziomu glukozy oraz prowa-

dzenie szczegolowego dziennika zywieniowego s3
kluczowe, aby dostosowac leczenie do potrzeb chorego.

Indeks glikemiczny (IG) to termin uzywany do opisu
wptywu réznych pokarméw na poziom glukozy we krwi.
IG okresla, jak szybko kazdy pokarm lub napéj zawierajacy
weglowodany podnosi poziom glukozy we krwi po spozyciu.

Pokarmy o wysokim IG, np. stodycze stodkie napoje, soki,
dzemy, suszone owoce, ketchup, stodkie sosy, biate pieczywo
powoduja szybki wzrost poziomu glukozy we krwi (maja
zastosowanie w leczeniu hipoglikemii). Metody gotowania,
przetwarzanie oraz zawartos$¢ biatka i thuszczu w zywnosci
wptywaja na ich IG

Co zwigksza IG Co zmniejsza IG

Pewien rodzaj skrobi (doktadnie
amylopektyny: biaty ryz arborio,
biate pieczywo, kasza manna,
ziemniaki, dojrzate banany, skrobia
modyfikowana, tapioka)

Obecnos¢ skrobi opornej RS3 (np.
schtodzone ziemniaki, ryz, makaron)

Stopien przetworzenia zywnosci
(ptatki gérskie bedg miaty nizszy |G
niz btyskawiczne)

Wspotwystepowanie thuszczu, biatka

Silne rozdrobnienie produktow

Wszelkie substancje antyodzywcze (kwas
fitynowy, szczawiowy, pektyny, taniny itd.)

Niektore cukry poste — glukoza,
sacharoza

Cukier prosty typowy dla owocow —
fruktoza

Diugie gotowanie/pieczenie

Przechowywanie w niskich temperaturach
produktéw skrobiowych

Stopien dojrzatosci owocow
i warzyw

Btonnik (przy IBS btonnik low fodmap np.
oporna dekstryna i hydrolizowana guma
guar, psylium)

Obrdébka termicza — rozgotowane

Obrobka termiczna —al’ dente

Wyzwania dietetyczne w CFRD

Dieta pacjentéw z CFRD musi by¢ bogata w kalorie,
biatko i ttuszcze, a jednoczesnie ogranicza¢ weglowodany
proste. Pacjenci musza spozywac positki o niskim indek-
sie glikemicznym, unika¢ nadmiernych skokéw poziomu
cukru oraz regularnie monitorowac¢ swoje zapotrzebowanie
kaloryczne. Warto prowadzi¢ dzienniczek zywieniowy,
aby lepiej dostosowa¢ diete do zmieniajacych sie potrzeb
organizmu, zwitaszcza podczas zaostrzen choroby ptuc.

Nowoczesne terapie i przysziosé
leczenia CFRD

Obecnie na swiecie okoto 90% pacjentéw z mukowi-
scydozg kwalifikuje sie do leczenia modulatorami CFTR,
gtownie dzieki takim lekom jak Trikafta (kombinacja ele-
xacaftor, tezacaftor i ivacaftor). W Polsce dostep do tych

terapii jest wciaz ograniczony, ale stopniowo roénie.

MATIO 4/2024



Przykiadowy dzienniczek dietetyczny

DZIeN......coeeeeeeeeecee e Data.......cccoeeeeereirececeean
Godz Positek Glikemia i insulina | Sktad positku Miara/g ww Uwagi, leki,
suplementy,
dolegliwosci

AKTYWNOSC FIZYCZNA/ FIZJOTERAPIA (RODZAJ, CZAS TRWANIA, PLYNY PITE PODCZAS TRENINGU)

Obiecujace wyniki w leczeniu CFRD przynosi stosowa-
nie modulatoréw CFTR, takich jak iwakaftor, elexacaftor/
tezacaftor/ivacaftor. Badania sugeruja, ze modulatory
CFTR moga poprawiac¢ funkcje trzustki, zmniejsza¢ waha-
nia poziomu glukozy we krwi, a w niektérych przypadkach
nawet zmniejsza¢ zapotrzebowanie na insuline. Jednak
skutecznos¢ tych terapii zalezy od rodzaju mutacji CFTR
oraz stopnia zaawansowania choroby.

mgr Patrycja Ktysz

SWIATECZNY LABIRYNT

Poméz Swigtemu Mikotajowi dotrze¢ do san i uratuj te $wigta — dzieki Twojej
pomocy prezenty zostang dostarczone na czas!
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DZIEKUJEMY!

,Pomaganie to jedyna inwestycja, ktora zawsze przynosi zyski
— W sercach tych, ktérym pomagamy, i w naszych wtasnych.”

Szanowni Darczyncy,
Para Prezydencka — Andrzej, Agata Duda, Premier RP
— Donald Tusk, Marszatek Sejmu — Szymon Hotownia,
Marszatek Senatu — Matgorzata Kidawa Btonska, Wo-
jewoda Matopolski — Jan Krzysztof Kleczar, Wojewoda
Mazowiecki — Mariusz Frankowki, Marszatek Wojewoddztwa
Matopolskiego — Witold Koziot, Prezydent Krakowa — Jacek
Majchrowski, Prezydent Gdariska— Aleksandra Dulkiewicz,
Prezydent Warszawy — Rafat Trzaskowki, Prezydent Wro-
ctawia—Jacek Sutryk, Marszatek Wojewddztwa Mazowiec-
kiego Mariusz Frankowski, Apis Natural Cosmetics, Vertex,
Pari, Dom Development, Bahlsen, Wooden Story, Wydaw-
nictwo Aksjomat, LPP, PBS Conect Polska, Mattel Polska,
Derform, Michalczyk i Prokop Sp. z 0.0., A.H.U. ADAR
Dariusz Adamiec, Celiko, Vobro, Liwocz, Expodum, Bogna
Jarzemska Misztalska, Jan Ziobro, Ada Jarzebowska, Anna
Lewinska, Marta Chrzan, Beata Przadka, Marcin Nowak,
Hotel Pod Rézg, Agnieszka Setner-Wilczyriska — Pracow-
nia Krawiecka, Matgorzata Jaskowiec, Maria Mydlak,
Joanna Jaworska, Magdalena Tomczyk, Kamila Baraniok,
s. Lucyna Semik, Just Paul Prive, Natura Residence Hotel,
Drezyny Regulice, Hotel Stradom House, Edward Duda,
Beskid Art-Deco, Ewa Kvet, Rafat Sonik, Maria Jasek, Hotel
Pod Rdzg, Joanna Wietrzycka, Sady Bistro,
Kesner Fryzjerzy, Anna Lewiriska, RKS Rakow
Czestochowa, Volumin — Grzegorz Brehel,
Rossman, Agnieszka Setner Wilczyriska,
Dyrektor Zamku Krélewskiego na Wawelu —
Marcin Nowak, Filharmonia Krakowska, Termy

Chochotowskie, Lavito, Avatar Centrala Ruchu, Knokout,
Stowarzyszenie ,Razem dla Wszystkich”, Magdalena
Jakubiak-Karpierz, Maria Jasek, Jerzy Tyburski, Fundacja
Ludzki Gest, Dr Irena Eris, Nadlesnictwa: Gdansk, Brzeg,
Elblag, Gizycko, Opole, Czarnobdr, Krasnystaw, Czarna
Biatostocka, Swierklaniec, Czaplinek, Kup, Goscieraddw,
Kluczbork, Chojna, Szkoty i Przedszkola z Miasta i Gminy
Krakow.
W imieniu naszej Fundacji pragniemy z catego serca po-
dzigkowac za Panstwa hojnosc¢, wsparcie i zaufanie. Dzigki
Waszej ofiarnosci, moglismy zrealizowac¢ wiele waznych
inicjatyw, ktdére przynosza realne wsparcie naszych pod-
opiecznych.
Wasza pomoc to nie tylko wsparcie finansowe czy rzeczowe,
ale przede wszystkim dowdd na to, ze wspdlne dziatania
majg moc zmieniania Swiata na lepsze. Kazda przekazana
przez Paristwa darowizna, kazda chwila poswieconego nam
czasu, kazde dobre stowo i gest otuchy przyczyniajg sie do
tego, ze nasze cele stajg sie rzeczywistoscia.
Dziekujemy za to, ze jestescie czescia naszej misji. Bez
Waszej pomocy i zaangazowania nie bylibysmy w stanie
0siggnac tak wiele. Mamy nadzieje, ze dalej bedziecie Pan-
stwo z nami i wspdlnie bedziemy kontynuowac te droge,
przynoszac nadzieje i wsparcie tam, gdzie jest
M Aﬁ 0 ono najbardziej potrzebne.
Z wyrazami wdziecznosci i szacunku
MATIO Fundacja Pomocy Rodzinom i Chorym
na Mukowiscydoze

FUNDACJA POMOCY
RODZINOM | CHORYM
NA MUKOWISCYDOZE



