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OD REDAKCUJI

Drodzy Czytelnicy, -

Jesien rozktada juz swaj ztoty koc nad swiatem.
W powietrzu czu¢ zapach pierwszych chtodnych
porankow, a alejki parkéw i szkolnych boisk wypetnia
szelest lisci. Dla wielu z nas to czas nowych poczatkéw —
wraz z dzwonkiem inaugurujacym rok szkolny wracamy
do rytmu codziennych obowigzkdw, ale tez odkrywamy
nowe mozliwosci i stawiamy sobie nowe cele.

Z tym numerem naszego kwartalnika chcemy towarzyszy¢ Wam

w tej jesiennej podrozy — petnej nauki, plandw, ale i chwil wytchnienia

przy cieptej herbacie. Niezaleznie od tego, czy jestescie uczniami, rodzicami,
czy wspieracie bliskich w zmaganiach z mukowiscydozg, pamietajcie,

ze kazdy krok, nawet ten najmniejszy, jest wazny w drodze do zdrowia

i dobrego samopoczucia.

Zyczymy Wam, by ta jesier byta czasem owocnych dziatan,
dobrych wiadomosci i wzajemnego wsparcia.

Adam Stowikowski laureatem plebiscytu
,M0j najlepszy muko-lekarz 2024”

Z radoscia informujemy, ze w plebiscycie ,M6j najlepszy muko-lekarz 2024”,
ogtoszonym przez Fundacje MATIO, zwyciezyt lek. med. Adam Stowikowski,
pediatra, specjalista chorob pluc dzieci z Centrum Medycznego w Karpaczu.
Nagroda zostata przyznana gtosami naszych podopiecznych i ich opiekunéw, ktorzy
w swoich uzasadnieniach podkreslali nie tylko wysokie kompetencje medyczne
doktora, lecz takze jego wyjatkowe podejscie do pacjenta — petne empatii, zrozu-
mienia i zyczliwosci.

Zaufanie, jakim obdarzaja go chorzy, jest efektem wieloletniej pracy, rzetelnej
diagnostyki i zaangazowania w kazda, nawet najtrudniejszg sytuacje. Lek. Adam
Stowikowski potrafi potaczy¢ profesjonalizm z cieptem i ludzkim podejsciem, dzieki
czemu pacjenci czuja sie przy nim bezpiecznie i wystuchani.

To juz drugi lekarz z Centrum Medycznego w Karpaczu, ktéry siegnat po ten
tytut — dowdd, ze w tym osrodku pacjent jest zawsze w centrum uwagi, a standard
opieki medycznej utrzymywany jest na najwyzszym poziomie.

Gratulujemy laureatowi i dziekujemy wszystkim, ktérzy oddali swoéj gtos w ple-
biscycie!
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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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WOKOL MUKOWISCYDOZY...

Lapiac oddech.

Nasze niezwykie ptuca,
ich sita, stabosci i przysziosé

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

czesc 4

Dr Collins zachecat swoich wspoétpracownikéw w cat-
kiem niezwykty sposéb. Pracujac w Michigan, gdzie byto
mnoéstwo stodoét, wyliczyl, ze przecietny stog siana wazy
osiem ton. A przecietna igta wazy dwa tysigce miligramow.
Proporcjonalnie, ich poszukiwania wadliwej pary za-
sad w milionach innych par mozna uzna¢ literal-
nie za poszukiwanie igly w stogu siana. Zrobit sobie
zdjecie w stodole, stojac na stogu siana tuz pod dachowa
belka z widtami z boku. W rece trzymat btyszczacg srebrng
igte. Przeslanie bylo jasne: to sie da zrobic.

Techniki ,chromosome walking” i ,chromosome jumping”
stosowano do identyfikaciji $cisle okreslonych par zasad
w specyficznych obszarach. Przy technologii wowczas
dostepnej, nie mozna byto analizowa¢ duzych fragmentow
DNA, byto to wrecz niewyobrazalne. Mozna bylo ana-
lizowa¢ tylko bardzo male fragmenty a nawet te
musialy by¢ porozcinane, a stosowany proces rozcina-
nia nie pozwalat na doktadne okreslenie z jakiego sznura
pochodzi analizowany segment.

Aby wykonac analize, badacze zwykle zaczynali
od specyficznego obszaru DNA, ktory uznawali za
uzyteczny. W podjetej analizie chromosomu 7, Collins
i Tsui rozpoczeli w miejscu, w ktérym Tsui ulokowal muta-
cje w niekodujacym DNA, pochodzacym od rodzin z genem
CF. Wiedzieli oni, ze to nie jest ten gen, ktorego szukaja, ale
byli przekonani, ze poszukiwany gen musi znajdowac sie
gdzie$ w poblizu i ze te dwa obszary sa ze soba potaczone.
Tsui uprzednio zdotat rozpozna¢ ten obszar, poniewaz byt
on ekspotencjalnie wiekszy od tych czesci chromosomu,
ktore kodujg biatka. Ale bytoby nonsensem oczekiwac,
ze chromosomalny szereg zasad wystepujacy w badanym
materiale bedzie inny niz ten u rodzin chorych na CF.

Jednak wybrano to miejsce, zeby zacza¢. I z tego
punktu startowego Collins i Tsui zaczeli ,chodzi¢”
wzdluz DNA odcinajac odcinki roznych dlugosci,
a nastepnie analizujac pary zasad w kazdym z od-
cinkow. Poniewaz za kazdym razem odcinali oni takie
same fragmenty duzego DNA, ale w réoznych miejscach
w analizowanych kodach znajdowaty sie powtarzajace sie
sekwencje zasad. Te powtarzajace sie sekwencje mogty
by¢ uzyte, aby sples¢ z powrotem caty tanicuch zasad we
wihasciwym porzadku. Na przyktad, jeden fragment DNA
mogt mie¢ sekwencje ACTCAG na koncu analizowanego
fragmentu woéwczas, gdy inny fragment miat te samg se-
kwencje ACTCAG na poczatku. Te dwa fragmenty mogty
zatem by¢ dopasowane do siebie, zeby uzyskaé¢ sekwencije
wiekszego odcinka DNA.

Po »chodzeniu” po DNA w jednym obszarze DNA
badacze mogli nastepnie »skoczy¢” w inng czesé
chromosomu i wykonac tam te sama czynno$¢, wycina-
jac fragmenty i analizujac fragmenty na obecno$¢ par, a na-
stepnie uktadajac cata tamigtowke tak, zeby pasowaty do
siebie naktadajace sie fragmenty. Teraz mogli dolaczacé
fragmenty, od ktorych uprzednio »odskoczyli”.

Stosujace te metode ,chodzenia” i ,skakania”, Collins
i Tsui powoli zrekonstruowali materiat genetyczny chromo-
somu 7, zwracajac szczegdlng uwage na obszar, ktory Tsui
uprzednio zidentyfikowat. Te technike zastosowali oni nie
tylko w badaniu materiatu genetycznego pochodzacego od
rodzin chorych na CF. Dla poréwnania, zbadali oni réwniez
geny ludzi wolnych od CF poszukuja réznic, ktére moglyby
okazac¢ sie waznymi.

Trudno byto znaleZ¢ iglte w stogu siana. W niektérych
chorobach genetycznych w chromosomach obserwuje sie



brak tysiecy par zasad (duze delecje). Oczywiscie, tatwiej
wykry¢ btad, gdy brakuje tysiecy par zasad niz wtedy, gdy
brak tylko jednej pary. Wygladato na to, ze btedne funkcjo-
nowanie biatka w CF nie jest spowodowane duza delecja.
Ale powoli, poprzez mozolne rozcinanie, analize, dopaso-
wywanie, tamigtowka zaczeta przybiera¢ wiasciwy ksztatt.

Rozwiazanie nadeszlo, gdy Collins i Tusi uczest-
niczyli w konferencji naukowej w maju 1989 r. na
Uniwersytecie Yale w New Haven, Connecticut.
Kazdego wieczora ci dwaj badacze wracali do domu aka-
demickiego w ktérym byli zakwaterowani, i przegladali
faksy z analiza par zasad sumujace prace ich laboratoriow
w danym dniu. Jednego deszczowego wieczoru pod-
niesli z podlogi zwdj papieréw z faksu i znalezli
w nim rozwigzanie. Poréwnanie par zasad w bardzo spe-
cyficznym obszarze chromosomu 7 wykazato, ze w genie
osdb dotknietych CF brakuje trzech par zasad, C, T
i jeszcze jednego T. W genach wolnych od tej cho-
roby te trzy pary zawsze sa obecne. Te trzy brakujace
pary zasad pochodza z chromosomu sktadajacego sie z 188
702 par zasad. Brak pojedynczego aminokwasu, jednego
z 1480. w tym chromosomie powoduje, ze biatko nie fatduje
sie we nalezyty sposéb lub nie funkcjonuje nalezycie. Nie
jest ono w stanie zapewni¢ wtasciwej gospodarki woda
i elektrolitami, co w efekcie powoduje mukowiscydoze.”

Po tym odkryciu badacze udali sie do Toronto, aby
wypetni¢ dang sobie obietnice, otworzy¢ butelke kanadyj-
skiej whisky i swietowac¢. Technik laboratoryjny, ktérego
prosili zeby zrobit im zdjecia, troche sie dziwit, ze wysocy
ranga pracownicy naukowi pija mocny alkohol o dziesiatej
rano. Ale usmiechy na ich twarzach i sterta czasopism
medycznych w tle wskazywaty na bezmiar szczeScia. Po
tym wielkim odkryciu, we wspdlnocie zwigzanej
z mukowiscydoza, wybuchty nadzieje na nowy
lek. Osmioletni pacjent chory na CF odnotowat w swoim
pamietniku dzien, w ktérym odkrycie zostato ogloszone.
Jego wpis przekazany Collinsowi gtosit: ,Dzis jest najwspa-
nialszy dzien w mim zyciu. Znaleziono dzina powodujacego
mukowiscydoze.”®

Odkrycie genu odpowiedzialnego za mukowi-
scydoze laczylo sie z pracami wykonanymi we
wczesnych latach 80. XX wieku nad tym, co na
poziomie komorkowym powoduje, ze powstaja
problemy z wydzieling $luzowa w plucach. Dr Paul
Quinton byt jednym z naukowcéw prowadzacych te prace.
Paul cierpial z powodu kaszlu i infekcji plucnych
cale swoje dziecinstwo w potudniowym Teksasie w la-
tach 50. Poniewaz lekarze, do ktorych sie zglaszat, nie
mogli wyjasni¢, na co jest chory, podjat badania na swoja

reke i doszed!l do wniosku, ze prawdopodobnie jest
chory na mukowiscydoze. Przedstawit swoja hipoteze
pulmonologowi w Houston, ktéry uznat, ze dociekania
19-letniego pacjenta maja sens i przeprowadzit probe potu.
Test potwierdzit diagnoze CF. Kiedy Paul zapytat jak dtugo
bedzie jeszcze zyt, lekarz odpowiedziat uczciwie, ze zupet-
nie nie wie i nie moze mu tego powiedzie¢, a technicznie
rzecz biorac — powinien juz nie zyc.

Paula ujela szczerosc tego lekarza i kontynuowat
on swoja prace uzyskujac najpierw stopien doktora na
Uniwersytecie Rice, a nastepnie odbywajac staz po-doktor-
ski na Uniwersytecie Kalifornii w Los Angeles. L.aczyt tam
zainteresowanie fizjologia z pragnieniem znalezienia
nieprawidlowosci na poziomie komérkowym tej
wlasnie choroby, ktéra byl dotkniety.

Kiedy dr Quinton rozpoczynat prace w latach 70. wia-
domym byto, ze w komoérkach chorych dzieje sie co$ anor-
malnego. Przewazajacy poglad w tych czasach glosil, ze to
jakies czynniki w krwi powoduja obserwowane zaktécenia,
w poziomie elektrolitéw i w rownowadze ptynéw, co wptywa
na organy takie, jak ptuca, trzustka i skéra. Poniewaz stona
skora bytg ewidentnym objawem CF, dr Quinton uznat, ze
jest to oczywiste miejsce, zeby rozpoczac¢ badania. Zaczal
on dociekaé, jak w komérkach, zaré6wno normal-
nych, jak i pacjentéow chorych na CF, przebiega
ruch jonéw sodu i chloru, dwoch pierwiastkow,
z ktorych skilada sie s6l kuchenna.

Na samym poczatku prowadzit on studia nad procesami
przebiegajacymi w komoérkach uzywajac komoérek ptuc po-
branych od chorych na mukowiscydoze, ale byty one zbyt
kalekie, by badania byty skuteczne. Nastepnie postanowit
skupic¢ sie na gruczotach potowych, ktére dziataty anormal-
nie, aczkolwiek byty wolne od uszkodzonych komoérek i nie
nosity zmian patologicznych. W charakterze poréwnania
uzywat on komorki skéry odrzuconej w zabiegach prze-
szczepow wloséw u mezczyzn w Srednim wieku. Probki
skory do badan gruczotéw potowych chorych na muko-
wiscydoze uzyskiwat od lokalnych pacjentéw, ale rowniez
pobierat od siebie — rozlegte blizny na jego ramionach wska-
zywaty takie miejsca. Kulminacjg jego badan byt artykut
w czasopi$mie Nature, w ktorym wykazal, ze komérki
gruczoléw potowych chorych na mukowiscydoze
nie transportuja na zewnatrz anionow chlorko-
wych w odpowiedni sposob. W tym artykule wykazat
rowniez, ze ta dysfunkcja nie jest spowodowana de-
fektem krwi, a raczej wynika z btedu w przepuszczalnosci
jonéw chlorkowych w kanatach komérkowych.9

Prace Tsui, Collinsa, Quintona, a takze i innych z nimi
zwigzanych badaczy, oraz obraz, ktéry one uksztattowaty,
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pokazatly lancuch zaleznosci poczawszy od genu,
poprzez bialtko az do choroby. Brak trzech par zasad
w kodzie genetycznym powoduje brak pojedynczego
aminokwasu w biatku, co z kolei powoduje, ze biatko fat-
duje sie w sposob btedny. Biatko, nazwane cistic fibrosis
transmembrane conductance regulator (CFTR), normalnie
przemiescitoby sie w kierunku powierzchni komérki i po-
zwolito na ruch jonéw chloru na zewnatrz. Gdy ten system
jest wadliwy, chlorki sie blokujg w komorce i negatywnie
natadowane chlorki przyciagaja dodatnio natadowane ka-
tiony sodu. Poniewaz aniony chloru i kationy sodu razem
tworza sol, woda jest wciggana do komoérki. Bez wody
isoli, ktore czynia sliskim powierzchnie komorki,
$luz wysusza sie i twardnieje, a za tym nastepuje
zakazenie bakteryjne, zapalenie i cala choroba.

W potowie lat 90. biochemiczna czes¢ wiedzy o mu-
kowiscydozie byta juz dobrze rozumiana i wydawato
sie jasne, ze istnieje mozliwos¢ posuwania sie naprzod.
Nowa technologia nazywana viral vector transfer
niosla obietnice szybkiego leczenia poprzez tera-
pie genowa. Niektore wirusy dziataja poprzez wiaczenie
ich materiatu genetycznego (w postaci DNA lub RNA) do
DNA gospodarza, a nastepnie uzycie mechanizmu komor-
kowego gospodarza tak, zeby nastepowata transkrypcija
ich DNA do protein, ktérych potrzebuja, aby utworzy¢
witasne kopie. One nie sa w stanie sie replikowac, ale maja
miliony lat doswiadczenia w wykorzystywaniu komoérek
innych istot, w tym ludzi. W rzeczywistosci, okoto 8%
naszego DNA pochodzi od na trwale pozostawionego DNA
wiruséw.!° W odniesieniu do CF, badacze podjeli prébe
wlaczenia kopii normalnego genu, odpowiadaja-
cego temu uszkodzonemu przez mukowiscydoze,
do DNA wirusa, a nastepnie pozwolenia wirusowi,
aby wykonal trudng prace dostarczenia dobrze
funkcjonujacego genu do DNA pacjenta.

Problem polegal na tym, ze chociaz wirusy rzeczywiscie
wiaczaty swoj materiat genetyczny do naszego materiatu
genetycznego i robity to nadzwyczaj skutecznie w okre-
Slonych warunkach, nasz system odpornosciowy
zwalczal takie wlaczanie od réwnie dawna. W gene-
tycznej terapii CF trudnosc¢ lezata nie w tym, zeby wiaczy¢
normalny gen CF do genu wirusa. Niestety trudno byto
znalez¢ sposob na to, aby unikna¢ reakcji systemu odpor-
nos$ciowego organizmu i pozwoli¢, aby wirus dostarczat
normalne kopie genu do ptuc. Doktadne warunki potrzebne
do tego, aby gen zostat przetransferowany, byty trudne do
zrozumienia i takimi pozostaty do dnia dzisiejszego.

Niepowodzenie w zastosowaniu terapii genowej
w latach 90. bylo wielkim ciosem dla wspdlnoty

CF i dla Fundaciji CF. Po odkryciu genu w latach 90. roz-
powszechnito sie przekonanie, ze wyleczenie choroby nie
jest daleko. Jednakze, jak to czesto bywa, Fundacja CF
sie zmobilizowata i zaczeta mysle¢ o nastepnym wielkim
przedsiewzieciu oraz nastepnym wielkim ryzyku, ktére na-
lezato podjac. Jej determinacja doprowadzila badania
naukowe nad mukowiscydoza do stadium, w jakim
nie znalazla sie jeszcze zadna inna choroba.

Do potowy lat 90. XX w. osiagnieto znaczny postep
w leczeniu CF. Ukazywaty sie nowe leki takie, jak Pulzo-
zyme i wziewna Tobramycina, ktére pomagaty ograniczyc¢
i wyczyscic sluz. Dtugosc¢ zycia pacjentow wzrastata z roku
na rok. Ale Fundacja CF, jak rowniez pacjenci i ich rodziny,
zdawali sobie sprawe, ze byto to zaledwie uszczypywanie
krancéw problemu. Zabiegi koncentrowaty sie na dziata-
niach ,z pradem’, a kazdy wiedziat, ze ztotym kluczem do
zamkniecia mukowiscydozy byta poprawa ruchu jonow
chlorkowych z wewnatrz na pod powierzchnie komorki tak
zeby, przede wszystkim $luz sie nie tworzyt i nie rozwijata
sie infekcja.

Manifest Fundacji CF jest krétki, liczy zaledwie
czterdziesci trzy stowa, ale pierwsze dwanascie stow naj-
bardziej interesuje wiele oséb, a w tym pacjentow. Brzmia
one: »Misja Fundacji CF jest wyleczy¢ mukowiscy-
doze”. A zatem w potowie lat 90., po wygasnieciu nadziei
na terapie genowa, Fundacja postanowita skupi¢ sie na
centralnym problemie btedu na poziomie wewnatrzkomor-
kowym. Fundacja dziatata ,z pradem” przez trzydziesci lat,
koncentrujac sie na czyszczeniu $luzu i leczeniu choroby.
Nastepnie, przez dziesiec lat pracowata ,pod prad”, najpierw
identyfikujac btedne geny, a nastepnie probujac zmodyfi-
kowac je z powrotem do stanu normalnego. Teraz Fun-
dacja przesunela sie do srodka, przyjmujac blednie
dzialajace bialka jako centrum zainteresowania.

Nawet uszkodzone biatka komoérki osoby chorej na
mukowiscydoze ciagle sa w stanie transportowac na ze-
wnatrz okoto jednego procenta normalnej ilosci jonow
chloru i sodu, a takze wode. Naukowcy uwazali, ze jezeli
udaloby sie wzmocni¢ dzialanie wadliwego biatka
do 20 procent, a jeszcze lepiej — do 50 procent nor-
malnego poziomu, to zrobiloby to znaczna réznice
w zyciu 0oséb chorych, utrzymujac funkcje pluc
w stanie pozwalajacym na dlugie i zdrowe zycie.
Uwazali oni takze, ze mozna polega¢ na stosowaniu mo-
dulatoréw biatka, aby uzyskac lepsze dziatanie wadliwego
biatka. Leki manipulowatyby aparatem komoérkowym,
poprawiajac jakosc¢ i ilos¢ uszkodzonego przez CF biatka
produkowanego w komorce.



Jednakze problem polegat na tym, ze wéwczas nie istnia-
ty modulatory biatka, ktore wspieratyby dazenia Fundaciji
CF. A w istocie, to nie byto zadnych modulatoréw biatka
zatwierdzonych przez FDA dla jakiejkolwiek innej choroby.
W swiecie biochemii, modulatory biatka naleza do obszaru
badan nad na tyle matymi czastkami, zeby mogty dotrzec
do uktadu zotgdkowo-jelitowego (GI, gastro-intestinal)
i znalez¢ droge do komorek, aby spowodowacé zmiany.
W potowie lat 90. nauka o matych czasteczkach skupia-
ta sie na zatrzymywaniu rozmaitych procesow, tak jak
uruchomienie mechanizmu u$miercania komoérek, ktory
powstrzymuje namnazanie sie¢ komoérek nowotworowych.
Nie byto precedensu, zeby znaleziono czasteczke zdolna
do wiaczania jakiegokolwiek procesu fizjologicznego, co
bytoby potrzebne w celu zwiekszenia produkgciji protein CF.

Jednakze, czasy byty sprzyjajace. W 1990 r. rozpoczat
sie proces katalogowania dwudziestu jeden tysiecy
genow naszego DNA, ktére koduja wszystkie bial-
ka potrzebne nam do zycia. Dostarczyto to uczonym
wiele okreslonych celéw w obszarach, w ktérych istniata
mozliwos¢ sterowania procesami zyciowymi. Postepy che-
mii w tym samym czasie pozwolity na szybkie testowanie
duzych rodzin lekéw. Potrzebni byli jednak gteboko zmo-
tywowani badacze, aby potaczy¢ nowa wiedze z dziedzin
chemii i biologii w cos praktycznie pozytecznego. Okazato
sie, ze tacy badacze dziatali w jednej z firm w Poinocne;j
Kalifornii.

Firma Aurora Bioscience rozpoczeta dziatalnos¢ w 1995
r. w San Diego. Fundacja CF zwrocita na nig uwage ze
wzgledu na to, ze opanowata ona unikatowa technike
prowadzenia w tym samym czasie badan przesiewowych
tysiecy lekéw. Firma opracowata technologie nazwana
»high-throughput screening” — badania przesiewowe wy-
sokiej przepustowosci — ktére pozwalaty testowac¢ pod
wzgledem aktywnosci biologicznej tysigce struktur ,ma-
tych czasteczek” w ciagu jednego dnia pracy, podczas, gdy
laboratoria uniwersyteckie byty w stanie testowac zaledwie
kilka struktur w ciggu tygodnia.

Paul Negulescu byt pracownikiem naukowym firmy
Aurora, ktéry podjat wezwanie Fundaciji CF. Jego asystent-
ka powiedziata mu, ze Bob Beall z Fundacji CF chce z nim
rozmawiac telefonicznie. Kiedy poprosit asystentke, zeby
zostawit wiadomos¢, powiedziata mu, ze on nie ustepuje:
»Nie przypuszczam, zeby ten facet przestal dzwo-
nié, dopéki Pan nie podejdzie do telefonu.”®

Bob Beall przeszedt od razu do rzeczy. ,Wia$nie sty-
szalem wyklad na temat badan przesiewowych
wysokiej przepustowosci i chcialbym, zebysScie je
zrobili dla mukowiscydozy. Czy mozecie to zrobic?”

Z natury introspektywny i bolesnie Swiadomy rozmaitych
putapek i slepych zautkéw, ktére moga pojawic sie w ba-
daniach, odpowiedziat wywazonym ,Mozemy sprobowac”,
pozostajac bez przekonania, ze naprawde uda sie osiagnac
sukces.

Michael J. Stephen, MD

,Breath Taking. The Power, Fragility, and Future of Our Extraordinary Lungs”
Atlantic Monthly Press, New York
First Grove Atlantic hardcover edition: January 2021
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Glos ,,Matio”
Z przesziosci...

Szczepienia w mukowiscydozie
MATIO 2/2014

Szczepienia ochronne sa elementem leczenia dzieci
chorych na mukowiscydoze, zwtaszcza te, ukierunkowane
przeciwko drobnoustrojom typowym dla choréb uktadu
oddechowego. To wazne zagadnienie poruszyliSmy w nu-
merze kwartalnika w 2014 roku.

Szczepienia

W mukowiscydozie i“;
. 8

Atleche clesrme o benincying,

Préchnica a mukowiscydoza
MATIO 3/2016

Préchnica zebow to problem, ktéry moze dotknaé
kazdego z nas. Czy osoby chore na mukowiscydoze sa
narazone na szczegodlne czynniki ryzyka? To zagadnienie
poruszylismy w numerze 2/2016.




Czemu brakuje

giosu‘?

Mukowiscydoza w wieku
dojrzatym

Matio 2/2000

Mukowiscydoza jest choroba trwajaca przez cate zycie
— od urodzenia az do wieku dojrzatego. Co zmienia sie
w przebiegu tej choroby, gdy osiagamy dorostos¢? Na to
i inne pytania z tym zwigzane mozna znalez¢ odpowiedzi
w artykule ,Mukowiscydoza w wieku dojrzatym” autor-
stwa Jerzego Zebraka, ktoéry ukazat sie w kwartalniku nr 2
z 2000 roku.

Czemu brakuje gtosu

Zaburzenia glosu a mukowiscydoza
MATIO 2/2017

Zaburzenia gtosu, czyli dysfonie, to problem czesto
wystepujacy u oséb chorych na mukowiscydoze. Biorac
pod uwage zaburzenia oddechowe i inne czynniki towa-
rzyszace tej chorobie, odpowiedzi warto szukac¢ w artykule
pt. »Czemu brakuje gtosu” opublikowanym w kwartalniku
nr 2 z 2017 roku.

MUKowiscypoz,
W WIEKU poy RZALYM
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Maski 1 przylbice
- czyli jak skutecznie chronié drogi
oddechowe przed zakazeniem

Skuteczna ochrona drég oddechowych przed szkodli-
wym dziataniem drobnoustrojéw chorobotwérczych to
podstawowe dziatanie zapobiegajace zakazeniom u oséb
chorych na mukowiscydoze. A poniewaz na rynku dostep-
ne s3 réoznego typu maski, czesto niespeiniajace zadnych
wymagan, w artykule podjeto prébe odpowiedzi na pytanie,
jakie maski stosowac.

Srodki ochrony indywidualnej (PPE,
ang. Personal Protective Equipment)

Maski i przytbice zaliczane sa do grupy $rodkéw ochrony
indywidualnej, ktore sg definiowane jako urzadzenia lub
wyposazenie przeznaczone do noszenia w celu ochrony
przed jednym lub wieloma zagrozeniami, mogacymi mie¢
wplyw na nasze zdrowie.

Z bogatej grupy srodkéw, najczesciej uzywany jest sprzet
ochrony uktadu oddechowego (maski), srodki ochrony
twarzy i oczu (okulary ochronne, przytbice), sSrodki ochrony
rak (rekawiczki ochronne) oraz srodki ochrony catego ciata
(fartuchy, kombinezony). Stosowane sa do ochrony przed
réznymi czynnikami szkodliwymi — fizycznymi, chemicz-
nymi lub biologicznymi (bakterie, grzyby, wirusy, pratki).
Dawniej uzywane, przede wszystkim, podczas wykonywa-
nia pracy zawodowej, np. przez personel medyczny. Obec-
nie, wymienione Srodki ochrony indywidualnej, stosowane
sa takze przez pacjentow, ich rodziny oraz osoby narazone
na kontakt z biologicznymi czynnikami zakaznymi prze-

noszonymi droga kontaktowa, kropelkowa lub powietrzna.

Rodzaje masek ochronnych

Maski ochronne zapobiegaja rozprzestrzenianiu biolo-
gicznych czynnikéw chorobotwoérczych droga kropelkowa
lub powietrzna. Do transmisji tej dochodzi podczas rozmo-
wy, kaszlu lub kichania.

Obecnie na rynku dostepne sa maski niemedyczne
(materiatowe) oraz maski medyczne — maski chirurgiczne
lub pétmaski filtrujace. Moga by¢ jednorazowe lub wielo-
razowe. Kazdy z wymienionych rodzajow masek zapewnia

inny poziom bezpieczenstwa, dlatego ponizej oméwiono
wady i zalety kazdej z nich.

Maski materialowe (tekstylne)

Zanim na rynku pojawity sie znane nam wtékninowe ma-
ski chirurgiczne, podczas zabiegéw operacyjnych uzywano
wielorazowych masek materiatowych ztozonych z 8-12
warstw bawelny. Jednak z uwagi na ich niskg efektywnos¢,
poszukiwano innych, bardziej skutecznych rozwiazan,
co w latach 60. XX wieku doprowadzito do opracowania
wiékninowych masek chirurgicznych. Maski materiatowe
przez wiele lat przestaty by¢ stosowane zaréwno w obszarze
medycznym (personel medyczny) jak i pozamedycznym
(pacjenci). Na nowo, w sposéb masowy, pojawity sie w dobie
pandemii COVID-19. W zwigzku z brakami w dostawach
profesjonalnych masek medycznych, produkcje masek
materiatowych uruchomity fabryki, zaktady szwalnicze
i osoby prywatne. W efekcie, nadal mamy dostep do masek
materiatlowych wykonanych z r6znych materiatow tek-
stylnych (baweina, jedwab, flanela, tkaniny syntetyczne),
o réznych krojach, kolorach i wzorach.

W opinii uzytkownikoéow spoza obszaru medycznego,
materiatowe maski byly dobrze oceniane. Ich zdaniem,
zapewnialy wyzszy komfort oddychania w poréwnaniu
z profesjonalnymi, medycznymi maskami ochronnymi.
Byty mniej widoczne i czesto stanowity dodatek do styli-
zacji. Ponadto, z uwagi na mozliwos$¢ prania, nie wymagaty
wyrzucania bezposrednio po uzyciu, co zmniejszato koszty
ich uzytkowania.

Problemem byt i jest fakt, ze maski materiatlowe ze
wzgledu na grube $rednice widkien i duze rozmiary po-
row pomiedzy nimi, charakteryzuje stosunkowo niska
wydajnosc¢ filtracji, a tym samym ograniczone dziatanie
ochronne. Cho¢ zmniejszajg ilo$¢ drobnoustrojow uwalnia-
nych podczas kaszlu lub kichania, to jednak nie zapewniaja
oczekiwanej ochrony przed potencjalnym zakazeniem.

Dlatego, w dobie pandemii COVID-19, w celu zwieksze-
nia bezpieczenstwa uzytkownika masek materiatowych,
Swiatowa Organizacja Zdrowia (WHO, World Health Orga-



nization) zalecata stosowanie masek tréjwarstwowych.
Najbardziej wewnetrzna warstwa maski, ktora ma kontakt
z twarza, powinna by¢ wykonana z materiatu hydrofilo-
wego (bawelny, flaneli), ktory nie podraznia skoéry i moze
zatrzymywac kropelki. Warstwa srodkowa, ktora poprawia
filtracje, zapobiega przenikaniu lub zatrzymuje kropelki
oraz warstwa zewnetrzna, ktéra ogranicza przenikanie
zanieczyszczen zewnetrznych do nosa i ust uzytkownika
oraz utrzymuje i zapobiega gromadzeniu sie¢ wody — z ma-
teriatu hydrofobowego (polipropylen, poliester lub ich
mieszaniny)'.

Oficjalnie wymagan technicznych masek materiatowych
nie okreslaja zadne normy PN-EN-ISO. Dostepne na rynku
maski, czesto nie spetniaja nawet minimalnych wymogow
okreslonych przez WHO w okresie pandemii COVID-19.
Tym samym ich skutecznos¢ nie jest potwierdzona,
a stosowanie podczas dostepnosci masek chirurgicznych
i pétmasek filtrujacych — nieuzasadnione (patrz tab.
nr 1).

Maski chirurgiczne

Maseczki chirurgiczne zostaty opracowane w Europie
pod koniec XIX w. przez kilku lekarzy, w tym polskiego
lekarza Jana Mikulicza-Radeckiego z Uniwersytetu we Wro-
ctawiu. Nowoczesne (witokninowe) maseczki chirurgiczne
zaczeto stosowac w latach 60. XX wieku. Ich wprowadzenie
spowodowato, ze maseczki materiatowe (gaza), uzywane
od konca XIX wieku, w krajach rozwinietych catkowicie
wyszty z uzycia.

Maski chirurgiczne to wyroby medyczne zakrywajgce
usta i nos uzytkownika, stanowigce bariere, ktéra zmniej-
sza bezposrednie przenoszenie biologicznych czynnikow
chorobotwoérczych (bakterii, grzybéw, wiruséw, pratkow)
miedzy personelem a pacjentem lub osoba chora a osoba
zdrowa narazong na kontakt z chorym.

Nie sa typowym Srodkiem ochrony indywidualnej,
poniewaz w niewielkim stopniu chronia osoby, ktoére je
nosza. Przede wszystkim chronia inne osoby przebywajace
w jej poblizu.

Prawidtowo noszone maski chirurgiczne blokujg wiek-
szos¢ duzych kropelek, aerozoli lub rozpryskoéw, (ktére
moga zawiera¢ wirusy i bakterie), zapobiegajac ich prze-
dostawaniu sie do nosa i ust uzytkownika. Natomiast nie
filtruja ani nie blokujg drobnych czgstek (wiruséw) uno-
szacych sie w powietrzu. Jednoczesnie stanowia skuteczna
bariere zatrzymujaca duze krople uwalniane z ust i nosa
uzytkownika podczas kaszlu, kichania lub nieumyslnego
plucia podczas méwienia, zmniejszajac tym samym naraze-
nie innych oséb na $line i wydzieliny oddechowe uzytkow-

nika. Jednoczesnie przypominaja uzytkownikom, aby nie
dotykali ust ani nosa, co mogtoby spowodowac przeniesie-
nie wirusow i bakterii ze sluzéwki na czyste powierzchnie.
Z uwagi na zazwyczaj luzne dopasowanie krawedzi maski
do twarzy, zapewniaja jedynie czesciowa ochrone.

Aktualnie na rynku dostepne sa jednorazowe maski
wiokninowe, wykonane z polipropylenu (PP), polietylenu
(PE), kwasu polimoksynowego (PLA) lub politetrafluoro-
etylenu (PTFE). Na og6t maja prostokatny ksztatt z za-
ktadkami, ktére pozwalaja uzytkownikowi na rozszerzenie
i wygiecie maski, aby lepiej zakryta caty obszar od nosa do
brody. Zewnetrzna strona maski jest zazwyczaj kolorowa
(niebieska lub zielona) i wykonana z grubszej, wytrzymal-
szej i nieprzepuszczalnej dla wody warstwy. Wewnetrzna
warstwa maski (biata) wykonana jest z tréjwarstwowego
polimeru (najczesciej polipropylenu) umieszczonego pomie-
dzy widkning. Maski zazwyczaj mocowane sa do glowy za
pomoca zawigzywanych paskow lub zaktadanych za uszy
gumek. Metalowy zacisk — umozliwia dopasowanie maski
do ksztattu nosa.

Wymaganie techniczne masek chirurgicznych okre-
Sla norma PN-EN 14683 ,Maski medyczne. Wymagania
i metody badan” — aktualne wydanie z czerwca 2025 roku
(PN-EN 14 683:2025-06). Zgodnie z normg wyroézniono
4 klasy ochrony - Typ I, Typ IR, Typ Il oraz Typ IIR,
gdzie liczba I lub II oznacza poziom filtracji, a litera R —
odpornos¢ maski na przesiakanie. Maski chirurgiczne sa
wyltacznie jednorazowe.

Problemem, na ktéry napotyka uzytkownik masek chi-
rurgicznych jest czas ich stosowania. Poniewaz producenci
masek nie okreslaja go w sposéb jednoznaczny, przyjmuje
sie, ze stosowane sa przez ok. 2 godziny lub do czasu gdy
nie stang sie wilgotne.

W Srodowisku medycznym maski chirurgiczne sto-
sowane sa przez personel medyczny podczas zabiegéw
chirurgicznych. W srodowisku pozamedycznym zalecane
sa osobom chorym w celu zapobiegania transmisji drobno-
ustrojow chorobotwoérczych podczas kaszlu, kichania lub
rozmowy. Osoby chore, chronigc inne osoby lub otoczenie
przed transmisja biologicznych czynnikéw chorobotwor-
czych, powinny stosowa¢ maski chirurgiczne oznaczone
symbolem Typ II R, ktéry oznacza skutecznos¢ filtracji
na poziomie > 98% oraz odpornos$¢ na przesigkanie (patrz
tab. nr 1).
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Potmaski filtrujace FFP1, FFP2
i FFP3 (FFP, Filtering Face Piece)

Pétmaski filtrujace chronia przed czynnikami biologicz-
nymi w formie pytéw, dymoéw i aerozoli wystepujacymi we
wdychanym powietrzu. P6tmaski nie zapewniaja petnego
dopasowania w przypadku dzieci i oséb z zarostem, co
w praktyce oznacza, ze moga nie zapewnic¢ peinej ochrony.

To wyroby medyczne zakrywajgce usta i nos uzyt-
kownika, stanowiace bariere zmniejszajaca bezposrednie
przenoszenie znajdujacych sie w otoczeniu biologicznych
czynnikéow chorobotwoérczych (bakterie, grzyby, wirusy,
pratki) na drogi oddechowe osoby zdrowej. Jako typowy
srodek ochrony indywidualnej, przede wszystkim, chronia
osoby, ktore je noszg.

Wymaganie techniczne pétmasek filtrujacych okresla
norma PN-EN 149 ,Sprzet ochrony uktadu oddechowego.
Poétmaski filtrujace do ochrony przed czastkami. Wymaga-
nia, badanie, znakowanie” — aktualne wydanie z 2010 roku
(PN-EN 149:2010). Zgodnie z normg wyrdzniono 3 klasy
ochrony — FFP 1, FFP 2 i FFP 3. Oznaczenia dodatkowe
okreslajg dane na temat krotnosci jej zastosowania — NR
(p6tmaska jednorazowa) lub R (pétmaska wielorazowa).

W s$rodowisku medycznym, z uwagi na dtugotrwaty kon-
takt z chorym i wykonywanie procedur inwazyjnych, perso-
nel medyczny na ogét stosuje pétmaski FFP3. W srodowisku
pozamedycznym pdimaski filtrujace zalecane sa osobom
zdrowym w celu zapobiegania zakazeniom drobnoustrojami
chorobotwoérczymi, przenoszonymi droga kropelkowa lub
powietrzna. W celu ochrony przed transmisja biologicznych
czynnikéw chorobotwoérczych ze srodowiska, osoby zdrowe
powinny stosowac pétmaski filtrujace oznaczone symbolem
klasy FFP2 NR, czyli pétmaski jednorazowe ze skuteczno-
Scia filtracji na poziomie > 94% (patrz tab. nr 1).

Zgodnie z deklaracja producenta, zalecany czas stoso-
wania pétmasek filtrujacych wynosi ok. 6-8 godzin (lub do
momentu gdy stang sie wilgotne).

Odpowiednikiem uzywanych w Unii Europejskiej p6t-
masek filtrujacych FFP2 i FFP3 w Stanach Zjednoczonych
sa niedostepne na rynku europejskim maski N95 i N99
a w Chinach maski KN95 i KN99.

Ogodina charakterystyka masek
ochronnych

Maska ochronna (maska chirurgiczna, p6tmaska filtru-
jaca) powinna:
I byc lekka i komfortowa w uzyciu;
I szczelnie przylega¢ do twarzy — szczelnie przykrywac
zarbwno nos jak i usta;

Tab. 1 Charakterystyka i wskazania do stosowania masek materiatowych,
chirurgicznych i filtrujgcych

MASKI
MATERIALOWE

MASKI
CHIRURGICZNE

&

MASKI
FILTRUJACE

poziom niski Sredni wysoki

filtracji

poziom niski Sredni wysoki

dopasowania

badanie brak wytycznych norma PN-EN norma PN-EN

skutecznosci 14683 149

zalecany | ----------- typ IR FFP 2 NR

typ maski

ochronnej

czas |- brak danych zgodnie

stosowania producenta, z zaleceniami
przyjmuije sie czas | producenta,
ok. 2 godzin najczesciej ok.

6-8 godzin

wskazania do | aktualnie zalecane dla 0s6b | zalecane dla os6b

stosowania niezalecane chorych, w celu zdrowych, jako
zmniejszenia ochrona przed
skazenia otoczenia | zakazeniem
podczas kaszlu, przenoszonym
kichania, méwienia | droga powietrzng

lub kropelkowg

I byc¢ dobrze dopasowana do twarzy — zbyt luzna nie
spetnia swojej ochronnej funkcii;
I nie przestania¢ pola widzenia;

nie utrudnia¢ oddychania ani méwienia;

by¢ uzywana jednorazowo — stosowana powtodrnie nie
speinia funkcji ochronnej, jest zrédtem zakazenia.

Zalecenia WHO dotyczace
prawidiowego uzywania masek
ochronnych

O skutecznej ochronie drog oddechowych decyduje
nie tylko rodzaj wybranej maski lub pétmaski filtrujace;j.
Podstawowe znaczenie ma prawidtowe postepowanie
podczas stosowania medycznych masek ochronnych!.
Dlatego, pamietaj:

I Przed zatozeniem maski wykonaj higiene rak.

I Sprawdz maske pod katem rozdar¢ lub dziur — nigdy nie
uzywaj uszkodzonej maski.

| Zatoz maske ostroznie, upewniajgc sie, ze szczelnie
zakrywa usta i nos. Dopasuj ja do grzbietu nosa i solidnie
umocuj, aby zminimalizowa¢ wszelkie szczeliny miedzy

twarza a maska. Jesli s stosowane gumki na uszy upew-



nij sie, ze sie nie krzyzuja, poniewaz poszerza to szczeling
miedzy twarzg a maska.
I Gdy maska zostanie zatozona nieprawidtowo, nie dotykaj
jej, aby ja poprawi¢. W takim przypadku bezpiecznie ja
zdejmij, zatéz ponownie i zdezynfekuj rece.
I Unikaj dotykania maski podczas jej noszenia. W przypad-
ku przypadkowego dotkniecia maski — wykonaj higiene rak.
I Wymien maske na nowa, czysta i suchg, zawsze gdy jest
wilgotna, zabrudzona lub uszkodzona.
I Zdejmuj maske stosujac odpowiednia technike — NIE
dotykaj przedniej czesci maski, lecz rozwiaz ja od tytu lub
$ciggnij gumki z uszu.
I Bezposrednio po wyrzuceniu maski — wykonaj higiene
rak.
I Wyrzu¢ maske bezposrednio po uzyciu. Nie no$ maski
woko6t ramienia lub nadgarstka, nie Sciggaj jej na brode lub
szyje.
I Nie uzywaj ponownie masek jednorazowego uzytku.
I Nie zdejmuj maski, aby méwi¢, kaszle¢ lub kichac.
I Nie udostepniaj maski innym osobom.

Wybrane elementy prawidtowego stosowania masek
chirurgicznych prezentuje tabela nr 2:

Potencjalne niedogodnosci
i zagrozenia zwiazane ze
stosowaniem masek ochronnych

Maski ochronne chronia przed zakazeniem, ale podczas
stosowania, moga takze stanowi¢ pewne zagrozenie dla
uzytkownikoéwl. Dlatego pamietaj, ze:

I Mozesz zanieczys$ci¢ maske, dotykajac ja brudnymi
rekoma podczas zaktadania lub uzywania.

I Jezeli nie zmieniasz maski gdy jest mokra, zabrudzona
lub uszkodzona, gdy dtugo jg nosisz lub czesto dotykasz,
lub poprawiasz — mozesz spowodowa¢ samozakazenie.

I Podczas diugotrwatego noszenia masek mozliwe jest
wystapienie zmian skoérnych twarzy, podraznienia skoéry
lub nasilenia tradziku.

I Noszenie masek moze powodowac dyskomfort, trudno-
$ci w oddychaniu, zmiany temperatury twarzy i bole gltowy.
I Gorace i wilgotne srodowisko nasila trudnosci z nosze-
niem masek ochronnych.

I Stosowanie masek moze powodowac trudnosci z wyraz-
ng komunikacja, zwlaszcza u oséb gtuchych, stabostysza-
cych, lub u os6b czytajacych z ruchu warg.

| Stosowanie masek moze powodowac fatszywe poczucie
bezpieczenstwa, prowadzace do zmniejszonego przestrze-
gania powszechnie uznanych $rodkéw zapobiegawczych,
takich jak dystans fizyczny czy wykonywanie higieny rak.

Tab. 2 Zasady stosowania masek chirurgicznych
Higiena rak (w zalezno$ci od dostepnosci Srodkéw —

! r dezynfekcja preparatem alkoholowym lub mycie woda
Fre (.5 '.T_ z mydtem) wykonywana zawsze:
o & — przed zaktadaniem maski
: - - po zdjeciu maski
— przed i po dotykaniu zatozonej maski

Przed zatozeniem maski sprawdz czy nie jest uszkodzona,
zanieczyszczona lub mokra

Upewnij sie, ze maske chirurgiczng zatozyte$ wiasciwg
strong — kolorowg (niebieska lub zielong) na zewnatrz.

Zakryj usta i nos catkowicie, upewniajac sie, ze nie ma
zadnych szczelin.

Pociagnij doing cze$¢ maski, aby catkowicie jg otworzy¢
i dopasowac pod brode.

Docisnij metalowy zacisk, aby dopasowa¢ go do ksztattu
nosa i uszczelni¢ maske od gory.

Nie dotykaj maski podczas jej uzywania

Niezwtocznie wymien maske mokra, zanieczyszczong lub
uszkodzong

I Uzywanie masek moze powodowac problemy prowa-
dzace do zwiekszonego zasmiecania miejsc publicznych
i zagrozen dla srodowiska.

Stosowanie masek ochronnych
u dzieci

Swiatowa Organizacja Zdrowia, podczas pandemii CO-
VID-19 w stosunku do ochrony drég oddechowych u dzieci
zalecala, aby':

I Dzieci w wieku do 5 lat, ze wzgledéw bezpieczenstwa,
nie nosity masek ochronnych.

I Dzieci w wieku od 6 do 11 lat moga nosi¢ maski ochron-
ne, ale decyzje o ich stosowaniu nalezy podejmowaé¢ po
analizie intensywnosci transmisji biologicznych czynnikéw
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chorobotworczych, czy zdolnosci dziecka do przestrzegania
zasad prawidtowego noszenia maski.

I Dziecii mtodziez w wieku 12 lat i starsi — powinny sto-
sowac¢ maski ochronne zgodnie z tymi samymi zasadami,
co osoby doroste.

I Szczegoblng ostroznosc¢ zachowac¢ w przypadku dzieci
z obnizong odpornoscia, z mukowiscydoza lub innymi
chorobami (np. nowotworowymi), a takze dzieci w kazdym
wieku z zaburzeniami rozwojowymi, niepetnosprawnoscia-
mi lub innymi specyficznymi schorzeniami, ktére moga
utrudnia¢ noszenie maseczki.

Z kolei eksperci w opublikowanych w roku 2013 reko-
mendacjach ,Infection Prevention and Control Guideline
for Cystic Fibrosis” zalecaijg, aby?:

I Wszystkie osoby chore na mukowiscydoze nosity maski
chirurgiczne podczas pobytu w placéwce opieki zdro-
wotnej, aby zmniejszy¢ ryzyko przeniesienia lub nabycia
patogenow.

I Maskinosi¢ na terenie catej placowki medycznej, w tym
w toaletach.

I Nie nosi¢ masek podczas badan czynnosciowych ptuc,
w gabinecie lekarskim czy w pokoju pacjenta.

I Uzywac¢ najmniejszej dostepnej maski, gdy optymalny
rozmiar maski nie jest dostepny.

I Osoby zmukowiscydoza, ktére maja niewydolnos¢ odde-
chowa lub nie toleruja masek, zacheca¢ do przestrzegania
zasad higieny oddechowe;j.

Przylbice ochronne

Przytbice ochronne sa zaliczane do grupy $rodkéw
ochrony twarzy i oczu, a nie drég oddechowych. W $érodo-
wisku medycznym stosowane sa np. podczas zabiegéw chi-
rurgicznych, jako ochrona skory twarzy lub sluzéwki oczu
przed rozpryskiem krwi lub innych ptynéw ustrojowych.

o)
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Samodzielne stosowanie przylbic (bez dodatko-
wej ochrony drég oddechowych medycznymi maskami
ochronnymi) — jest calkowicie bezzasadne i nie jest

zalecane.

Podstawowe zasady zwigzane ze
stosowaniem masek ochronnych

Zasada |

Maski materiatowe (tekstylne) oraz przytbice ochronne —
NIE SA ZALECANE do ochrony przed zakazeniem drog od-
dechowych biologicznymi czynnikami chorobotwoérczymi.

Zasada ll

Maski chirurgiczne (Typ Il R) sa zalecane do zmniejsze-
nia skazenia otoczenia droga kontaktowa lub kropelkows,
do ktérego dochodzi m.in. podczas kaszlu, kichania lub
rOZMOWY.

Zasada lll

Potmaski filtrujace (FFP2 NR) sg zalecane do zmniej-
szenia ryzyka zakazenia biologicznymi czynnikami
chorobotwoérczymi przenoszonymi droga powietrzna lub
kropelkowa.

Zasada IV

O skutecznosci medycznych masek ochronnych decy-
duje sposob ich uzycia.

Zapamietaj!!

Noszenie maski zakrywajgcej tylko usta — nie ma uza-
sadnienial Nie ochroni Cie przed zakazeniem! Gdy Twéj nos
znajduje sie poza maska, znaczaco rosnie ryzyko zakaze-
nia chorobotwoérczymi drobnoustrojami znajdujacymi sie
w powietrzu, ktérym oddychasz.

Dr n. med. i n. o zdr. Anna Ziétko
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FIZJOTERAPIA

Fizjoterapia
w warunkach domowych

- edukacja pacjenta
I rodziny

Kazdy pacjent oraz opiekun osoby chorujacej na mu-
kowiscydoze powinien zosta¢ przeszkolony przez odpo-
wiednio wykwalifikowanego fizjoterapeute w zakresie pra-
widlowego wykonywania zabiegéw fizjoterapeutycznych.

W praktyce najczesciej pierwsze kroki w fizjoterapii
osoby chore na mukowiscydoze i ich opiekunowie sta-
wiaja w warunkach szpitalnych. To wtasnie na oddziale,
najczesciej, odbywa sie nauka prawidtowego wykonywania
inhalacji oraz drenazu drzewa oskrzelowego.

W trakcie szkolen prezentowany i indywidualnie do-
bierany jest sprzet z ktérego nalezy korzysta¢ podczas

codziennych zabiegéw inhalacyjno-drenazowych. Waznym

elementem terapii jest rowniez odpowiedni dobér pozyciji
ciala podczas zabiegéw oraz dostosowanie ¢wiczen odde-
chowych, wspomagajacych drenaz oskrzeli. Na zakonczenie
pacjent i opiekun sa edukowani w zakresie higieny sprzetu
wykorzystywanego na co dzien.

Po kilkudniowym szkoleniu w warunkach szpitalnych
pacjent oraz opiekun otrzymuja zalecenia do stosowania
w warunkach domowych. Zabiegi powinny by¢ wykonywa-
ne kilka razy dziennie. Ich liczba powinna by¢ dostosowana
do stanu zdrowia i mozliwosci pacjenta.

Organizacja przestrzeni w domu powinna w pierwszej
kolejnosci uwzgledniaé¢ przygotowanie odpowiedniego
miejsca do wykonywania fizjoterapii oddechowej. Najle-
piej, aby bylto to miejsce przy stole lub biurku, tak aby
dziecko mogto wykonywac¢ inhalacje w pozyciji siedzacej,
wyprostowanej, z fokciami opartymi o blat. Podczas kazdej
inhalacji z uzyciem ustnika zaleca sie jednoczesne stoso-
wanie klipsa nosowego.

Chciatabym zwroéci¢ uwage na koniecznos¢ stosowa-
nia filtrow podczas inhalacji z uzyciem antybiotykow.
Filtr ma na celu ograniczenie rozprzestrzeniania sie leku
w pomieszczeniu oraz zmniejszenie ryzyka jego wdychania
przez osoby postronne. Jesli nie korzystacie z filtra, warto
zastosowac inne metody ochrony, takie jak: odprowadza-
nie powietrza przez rure za okno, doktadne wietrzenie
pomieszczenia po zakonczeniu nebulizacji, a w okresie let-
nim — przeprowadzanie nebulizacji na §wiezym powietrzu.

Nie bez znaczenia pozostaje odpowiednie miejsce do
mycia, sterylizacji oraz przechowywania sprzetu wykorzy-
stywanego w codziennych zabiegach. Najlepiej, aby w domu
znajdowata sie osobna miska przeznaczona wytacznie do
mycia urzadzen stosowanych w fizjoterapii. Po uzyciu
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wszystkie tuby, nebulizatory oraz urzadzenia do drenazu
nalezy umyc¢ w cieptej wodzie z dodatkiem ptynu do mycia
naczyn, a nastepnie doktadnie optukac¢ pod biezaca woda
i wysterylizowaé. Czyste, wyparzone nebulizatory oraz
sprzet do fizjoterapii oddechowej powinny by¢ przecho-
wywane w zamknietych pojemnikach.

Chciatabym réwniez zwroci¢ uwage na koniecznosé
regularnego czyszczenia sterylizatorow. Pamietajmy takze
o systematycznej wymianie sprzetow wykorzystywanych
w trakcie fizjoterapii, takich jak filtry do sprezarek, nebu-
lizatory, same sprezarki czy urzadzenia do drenazu drzewa
oskrzelowego. Wszystkie te dziatania maja na celu zapew-
nienie prawidtowego dziatania sprzetu oraz zmniejszenie
ryzyka zakazen bakteryjnych.

Najwieksza trudnoscia bywa wdrozenie takiej liczby
zabiegow, jaka zostata zalecona przez zesp6t wielodyscypli-
narny. Nalezy odpowiednio zaplanowac dzien, aby mozliwe
byto wykonanie wszystkich zabiegow, a dziecko, ktore
ma je realizowaé, byto wiasciwie dopilnowane. Wszelkie
watpliwosci warto zgtaszac juz na etapie planowania za-
biegow — fizjoterapeuta powinien pomoéc w dopasowaniu
godzin ich wykonywania do trybu zycia danego pacjenta.
Kazdy pacjent powinien wiedziec, z ilu etapow i powtorzen
sktadajg sie codzienne zabiegi. Dziecko zazwyczaj chetniej
i skuteczniej wykonuje fizjoterapie, gdy doktadnie wie,
co i w jakiej kolejnosci nalezy zrobi¢. Pomocne moga by¢
zeszyty w ktérych mozna zapisywac lub zaznaczac liczbe
wykonanych powtérzen.

Zapamietaj!

| Wykonuj inhalacje w pozycji zaleconej przez Twojego
fizjoterapeute.

I Regularnie wymieniaj sprzet do fizjoterapii — dotyczy
to réwniez tub.

I Dbaj o prawidtowe mycie sprzetu do fizjoterapii odde-
chowe;j.

I Regularnie zgtaszaj sie na wizyty kontrolne do swojego
fizjoterapeuty.

| Jesli masz trudnosci z wykonywaniem fizjoterapii — nie
wstydz sie, poinformuj o tym podczas najblizszej wizyty.

| Podczas inhalacji z antybiotykiem stosuj filtry lub zadbaj
o wietrzenie pomieszczenia.

Aleksandra Cichocka

Kiliniczny OddZziat Chordb Pluc, SamodZzielny Zespdt Publicznych Zaktadéw Opieki
Zdrowotnej im. Dzieci Warszawy w Dziekanowie Lesnym, ul. Marii Konopnickiej 65,
05-092 tomianki

tel. 607811063

e-mail: olacO4@gmail.com



KACIK SOCJALNO-PRAWNY

Planujesz wyjazd za granice?

Zabierz ze soba EKUZ

Dzieki karcie EKUZ podczas pobytu za granica,
w razie potrzeby otrzymasz niezbedna pomoc
medyczna na takich samych zasadach jak obywatele
panstwa, do ktérego wyjezdzasz.

EKUZ ulatwia korzystanie z opieki medycznej
w panstwach Unii Europejskiej, EFTA oraz Wielkiej
Brytanii i Irlandii P6inocnej.

Wyrobienie EKUZ jest bezplatne. Wydawana jest
osobom posiadajacym prawo do swiadczen w Polsce.

Czym jest EKUZ?

EKUZ, czyli Europejska Karta Ubezpieczenia Zdrowot-
nego, to dokument unijny. Potwierdza Twoje prawo do
korzystania z opieki zdrowotnej w panstwach Unii Eu-
ropejskiej i EFTA, na takich samych zasadach, na jakich
lecza sie mieszkancy danego kraju. Oznacza to réwniez, ze
jezeli w danym kraju obowiazuje zasada wspoétptacenia za
udzielone $wiadczenia medyczne, to nawet majac EKUZ,
bedzie trzeba ponies¢ okreslone koszty.

Kto moze otrzymaé¢ EKUZ?

Karta EKUZ jest wydawana bezptatnie, oddzielnie dla
kazdego cztonka rodziny. Nie ma jednej wspolnej karty dla
catej rodziny. Karte EKUZ otrzymaija:

I osoby ubezpieczone (np. pracujace, na emeryturze)

I osoby nieubezpieczone, ktore maja prawo do leczenia
na podstawie szczegélnych uprawnien (np. dzieci do
lat 18, ktére nie moga by¢ zgtoszone do ubezpieczenia
przez rodzica lub dziadka).

Do czego uprawnia EKUZ?

Podobnie jak w Polsce, za granica nie wszystkie placowki
medyczne udzielaja $wiadczen w ramach publicznego sys-
temu. Dlatego, zanim skorzystasz z ustug lekarza, sprawdz,
czy dana placéwka honoruje EKUZ.

Z EKUZ masz prawo do leczenia:

I niezbednego i nieplanowanego

I w ramach publicznego systemu opieki zdrowotnej da-
nego panstwa

I natakich samych zasadach, na jakich korzystajg z niego
obywatele danego kraju (jesli w danym paristwie jest np.
obowiazek optacenia czesci kosztéw za wizyte u lekarza,
to i Ty za nia zaptacisz).

Leczenie z EKUZ nie obejmuje:

I leczenia planowanego

I kosztow powrotu do kraju w zwigzku z nagtym zacho-
rowaniem (chyba, ze dalsze koszty leczenia na karte

EKUZ w kraju pobytu sa wyzsze niz koszty transportu

i zawnioskujesz o zgode na sfinansowanie takiego trans-

portu do Polski)

I kosztow akcji ratunkowych w krajach UE/EFTA. Dlatego,
jesli np. uprawiasz sporty wigzace sie z takim ryzykiem

— koniecznie sprawdz przed wyjazdem do danego kraju

zasady udzielania pomocy na karte EKUZ oraz rozwaz

dodatkowe ubezpieczenie komercyjne.

Gdzie mozesz uzywaé¢ EKUZ?

Karta EKUZ honorowana jest w:
— krajach Unii Europejskiej
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— Islandii

— Liechtensteinie

— Norwegii

— Szwajcarii

— Wielkiej Brytanii i Irlandii P6tnocne;.

Karta jest rowniez wazna na terytoriach

zamorskich:

— francuskich: Gwadelupa, Martynika, Reunion, St. Pierre-
-et-Miquelon i Gujana Francuska

— portugalskich: Azory i Madera

— hiszpanskich: Majorka i Wyspy Kanaryjskie.

Gdzie EKUZ nie obowiazuje?

Karta EKUZ nie obowiazuje:
— na Wyspach Normandzkich
— na wyspie Man
— w Monaco
— w San Marino
— w Watykanie.

Jak uzyskaé¢ EKUZ?

Whniosek o EKUZ mozesz ztozy¢:

| osobiscie w oddziale NFZ

I za posrednictwem elektronicznej skrzynki podawczej
(ePUAP)

I przez Internetowe Konto Pacjenta (IKP)

| poczta tradycyijng, wysytajac wniosek do oddziatu NFZ

I poczta elektroniczng (tylko w przypadku pracowniczych
wnioskoéw o EKUZ)

I w punkcie obstugi klientéw na Lotnisku Chopina.

Kiedy dostaniesz EKUZ?

EKUZ dostajesz od reki w przypadku sktadania wniosku
osobiscie w oddziale lub delegaturze NFZ.

W innym przypadku trwa to do 5 dni (od czerwca do
wrzesnia oddziat wojewodzki NFZ moze wydtuzyé okres
rozpatrzenia wniosku do kilkunastu dni).

Jesli sktadasz wniosek przez Internetowe Konto Pacjenta
lub ePUAP, otrzymasz informacje o przyjeciu wniosku do
realizacji — z numerem i danymi wniosku. Zostanie ona
przestana na wskazany przez Ciebie adres e-mail. Status
wniosku mozesz réwniez sprawdzi¢ on-line. Wejdz na
strone status sprawy otwiera sie w nowej karcie
i wprowadz identyfikator Twojej sprawy. Nastepnie otrzy-
masz informacje o wyrobieniu EKUZ lub o odrzuceniu
wniosku wraz z podaniem przyczyny tej decyzji.

Jak dlugo wazna jest EKUZ?

Karta EKUZ wydawana jest na okres

20 l1at:

— osobom, ktére pobieraja $wiadczenie emerytalne i osia-
gnety wiek emerytalny (60 lat kobiety i 65 lat mezczyzni)

5 lat:

— osobom, ktére pobieraja $wiadczenia emerytalne i nie
osiagnety wieku emerytalnego

— dzieciom przed ukoniczeniem 18 lat, majacych obywa-
telstwo polskie

3 lat:

— osobom ubezpieczonym, ktére sa zatrudnione albo

— prowadza pozarolnicza i rolnicza dziatalnosé gospodar-
czg, albo

— pobieraja zasitek/ Swiadczenie przedemerytalne

18 miesiecy:

— osobom ubezpieczonym, ktére pobieraja rente i maja
wiecej niz 18 lat

— osobom, ktére maja prawo do ubezpieczenia zdrowot-
nego jako cztonek rodziny powyzej 18 r.z.

— osobom, ktére studiujg lub uczg sie

6 miesiecy:

— nieubezpieczonym kobietom w okresie cigzy i porodu,
ktore maja obywatelstwo polskie i mieszkaja na teryto-
rium RP, albo

— maja status uchodzcy, zezwolenie na pobyt czasowy oraz
mieszkajg na terytorium RP

— dzieciom, ktore uzyskaty status uchodzcy i mieszkajg
na terytorium RP

— osobom zatrudnionym na podstawie umowy agencyjnej,
umowy zlecenia albo innej umowy o Swiadczenie ustug

— osobom wykonujacym prace naktadcza

2 miesiace:

— osobom bezrobotnym zarejestrowanym w urzedzie pracy

90 dni:

— osobom, ktore spetniaja kryterium dochodowe do otrzy-
mywania Swiadczen z pomocy spotecznej i sa uprawnio-
ne na podstawie art. 54 ustawy o $wiadczeniach opieki
zdrowotnej finansowanych ze srodkéw publicznych

42 dni:

— kobietom w okresie potogu, ktére majg obywatelstwo pol-
skie i mieszkaja na terytorium Rzeczypospolitej Polskie;j.

Wazne!

Dla dzieci, ktoére sa zgtoszone do ubezpieczenia zdro-
wotnego jako cztonek rodziny, majg wtasny tytut do ubez-
pieczenia lub pobieraja rentg, EKUZ jest wazna do 18 r.z.

Zrédlo: https://www.nfz.gov.pl/



ZIELONA SZKOEA

Zielona szkota, wycieczka szkolna — sprawdz autokar
i uprawnienia kierowcy w aplikacji, zanim dziecko ruszy
w droge

Ministerstwo Cyfryzacji informuje

Czy autokar, ktorym dzieci jadg na zielong szkote ma
wazne badania i polise OC? Jak potwierdzi¢ uprawnienia
kierowcy? Kluczowe informacje o pojezdzie i osobie, ktéra
nim kieruje mozna sprawdzi¢ w kilka sekund. To ustugi
dostepne od reki w aplikacji mObywatel.

Bezpieczny autobus w aplikacji
mObywatel

Dla dzieci kazda podréz to emocje i obietnica niezapo-
mnianej przygody, dla rodzicéw to goragczkowe przygoto-
wania i troska o bezpieczenstwo. Dlatego warto pamietac,
ze przed podréza w tatwy sposéb mozna sprawdzi¢ autokar.

W aplikacji mObywatel dostepna jest ustuga Bezpieczny
autobus. Wystarczy wpisa¢ w niej numer rejestracyjny
pojazdu, zeby zobaczy¢ informacije o jego aktualnych ba-
daniach technicznych i dacie waznosci polisy OC.

W droge ze sprawdzonym kierowca

W aplikacji mObywatel mozna réwniez sprawdzi¢
Uprawnienia kierowcy. To ustuga, ktéra umozliwia wery-
fikacje uprawnien do prowadzenia pojazdéw — swoich lub
wybranej osoby, na przyktad kierowcy autokaru. Dzieki
ustudze kazdy, kto chce zweryfikowac¢ kierowce, moze to
zrobi¢ za pomocg telefonu z mObywatelem.

W ustudze Uprawnienia kierowcy mozna sprawdzi¢ nie
tylko uprawnienia do kierowania pojazdami, ale tez status
dokumentu, ktoéry je stwierdza. Uzytkownik mObywatela
ma wglad w dane prawa jazdy, tymczasowego prawa jaz-
dy lub pozwolenia na kierowanie tramwajem. Wystarczy
wpisa¢ imie, nazwisko oraz numer blankietu dokumentu
weryfikowanej osoby, zeby uzyskac¢ informacije z systemu
Centralnej Ewidenciji Pojazdow i Kierowcow (CEPiK). Jest
to ustuga, ktéra moze sie przydac nie tylko w wakacije, ale
tez w roéznych sytuacjach drogowych kazdego dnia. Wiecej
na temat Uprawnien kierowcy przeczyta¢ mozna na stronie

ustugi Uprawnienia kierowcy — mObywatel.

Zrédllo informacji: MC
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ORZECZENIA )

O NIEPEENOSPRAWNOSCI
NA DLUZSZY

OKRES. MINISTRA

PRACY PODPISAEA
ROZPORZADZENIE

Zniesienie obowigzku regularnych badan kontrolnych
dla oso6b z trwatla niepetnosprawnoscia byto jednym
z gtownych postulatow deregulacyjnych. To juz sie stato
— ministra rodziny, pracy i polityki spotecznej Agniesz-
ka Dziemianowicz-Bak podpisata rozporzadzenie, ktére
pozwoli wydawac orzeczenia na dtuzsze okresy tysiacom
0s6b z niepetnosprawnosciami w Polsce.

26 maja 2025 roku ministra rodziny, pracy i polityki
spotecznej Agnieszka Dziemianowicz-Bak podpisata rozpo-
rzadzenie zmieniajace rozporzadzenie w sprawie orzekania
o niepetnosprawnosci i stopniu niepetnosprawnosci.

Czego ono dotyczy? Do tej pory komisje wydajace
orzeczenia o niepetnosprawnosci w chorobach rzadkich
i genetycznych czesto wydawaty orzeczenia o krotkim
terminie waznosci. Przy braku rokowan na poprawe stanu
zdrowia taki obowigzek jest niezwykle ucigzliwy dla oséb
z niepetnosprawnosciami i ich opiekunéw. Warto bowiem
zaznaczy¢, ze wymagato to powtoérnego gromadzenia
dokumentacji medycznej i odbywania wizyt lekarskich.

Nowe rozporzadzenie nie tylko odciazy osoby z niepet-
nosprawnosciami i ich bliskich, ale pozwoli tez zmniej-
szy¢ obciazenia praca zespoldw orzeczniczych. Obecnie
w Polsce funkcjonuje 16 wojewodzkich zespotow oraz 295
powiatowych.

Minimalne okresy waznosci orzeczen

Wprowadzane w rozporzadzeniu przepisy okreslaja
minimalne okresy waznosci orzeczen:
I Minimalny okres orzeczenia dla os6b powyzej 16. roku
zycia: 7 lat — w przypadku rzadkich choréb genetycznych
(wedtug zatacznika do rozporzadzenia dotyczy to 208
choréb, m.in. wodogtowia wrodzonego, mukowiscydozy
czy rdzeniowego zaniku miesni) lub zespotu Downa.
I Minimalny okres orzeczenia dla osob ponizej 16. roku
zycia: 3 lata.
| Przyznawanie orzeczen o niepetnosprawnosci osobom
ponizej 16 roku zycia — do ukonczenia przez nie 16. roku
zycia, czyli do konica mozliwego okresu, w jakim przy-
stuguje orzeczenie o niepetlnosprawnosci, w przypadku

potwierdzenia u dziecka rzadkiej choroby genetycznej lub
zespotu Downa.

Na jakie uprawnienia moga liczyé
osoby legitymujace sie orzeczeniem?

Przyznanie orzeczenia z wyzej wymienionymi wskaza-
niami wiaze sie z udostepnieniem danej osobie nastepu-
jacego wsparcia:

I Swiadczenie pielegnacyijne — dla opiekunéw niepetno-
letnich os6b z niepetnosprawnosciami.

| Zasitek pielegnacyjny — wsparcie finansowe dla os6b
z niepetnosprawnoscia wymagajacych opieki.

| Ulgi podatkowe — np. mozliwo$¢ odliczenia wydatkéw
na opieke w ramach ulgi rehabilitacyjne;j.

| Pierwszenstwo w dostepie do ustug spotecznych i opie-
kunczych,

| Udogodnienia w dostepie do $wiadczen zdrowotnych —
np. rehabilitacji, leczenia sanatoryjnego.

| Prawo do Karty Parkingowej — dla osob, ktore maja
réwniez znaczne ograniczenia w poruszaniu sie.

| Dodatkowe wsparcie w edukaciji — mozliwos$¢ uzyskania
asystenta w szkole czy indywidualnego toku nauczania.

Kto skorzysta na zmianach?

Jak wynika z danych Elektronicznego Krajowego Syste-
mu Monitoringu Orzekania o Niepetnosprawnosci, liczba
0s6b z niepetnosprawnosciami do 16 roku zycia legitymu-
jaca sie orzeczeniem na state wynosi 71,3 tys. Pozostata
grupa — blisko 192 tys. — ma orzeczenia na czas okreslony
i to wlasnie w tej grupie znajduja sie ci, ktorzy moga sko-
rzysta¢ na zmianach.

Z kolei liczba 0s6b z niepetnosprawnosciami po 16. roku
zycia z orzeczeniami o niepetnosprawnosci na state wynosi

1,72 mln, a na czas okreslony — 1,24 mlin.

Rozporzadzenie podpisane - i co
dalej?

Rozporzadzenie weszio w zycie po uptywie 14 dni od
dnia ogloszenia.

Rozporzadzenie zawiera przepisy przejsciowe regulujace
sprawy w toku oraz sprawy, w ktoérych przed dniem wejscia
w zycie niniejszego rozporzadzenia wszczeto postepowa-
nie przed sadem pracy i ubezpieczen spotecznych. Do
spraw w toku bedzie sie stosowac nowe przepisy, ktore sa
korzystniejsze od przepisow dotychczas obowiazujacych.

Zrédio: https://www.gov.pl/



Z ZYCIA FUNDACJI

Piknik Szkolny &
3. Bieg Olimpijczyka w Tychach

W dniu 7 czerwca 2025 r. brali$my udziat
w wyjatkowym wydarzeniu — Pikniku
Szkolnym polaczonym z 3. Biegiem
Olimpijczykaw Tychach. Impreza zosta-
ta organizowana przez Szkote Podstawowa
nr 17 i zgromadzita wielu mieszkancow,
uczniéw, rodzicoéw i nauczycieli. Gtownym
celem wydarzenia byto wsparcie podopiecz-
nych Fundacji, Madzi oraz Jasia — mieszkan-
cow Tychow, ktorzy na co dzien zmagajg sie
z trudami choroby.

Nasza Fundacja miata przyjemnos¢ wia-

czy¢ sie w to wydarzenie. PrzygotowaliSmy stoisko infor-
macyjne, przy ktérym mozna byto dowiedzie¢ sie wiecej
o chorobie. Uczestnicy pikniku z duzym zainteresowaniem
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odwiedzali nasze stoisko, zadawali pytania, a takze dzie-

N

lili sie swoimi doswiadczeniami. Ogromng
rados¢ sprawito nam obdarowanie najmtod-
szych zielonymi balonami, wiatraczkami
z logo Fundacji oraz drobnymi gadzetami.
Cieszymy sie, ze mogliSmy wzig¢ udziat
w tak dobrze zorganizowanym wydarzeniu,
ktoére promuje aktywnosc¢ fizyczng, integra-
cje spotecznosci, a przede wszystkim niesie
realng pomoc potrzebujacym.
Dziekujemy organizatorom za zapro-
szenie i mozliwo$¢ wspodlnego dziatania
dla Madzi i Jasia. Mamy nadzieje, ze nasze

wsparcie przyczyni sie do zwigkszenia Swiadomosci na
temat mukowiscydozy oraz zacheci kolejne osoby do za-
angazowania w pomoc chorym.

Ada Brys




Europejskiego

Towarzystwa Mukowiscydozy

(ECFS)

W dniach 4-7 czerwca 2025 w Mediolanie odbyta sie 8.
Konferencja Europejskiego Towarzystwa Mukowiscydozy,
w ktoérej wzieli udziat naukowcy, klinicysci i profesjonalisci
zajmujacy sie mukowiscydoza. Wzieto w niej udziat okoto
2 500 uczestnikow, w tym 80 % z Europy, 20 % spoza.

W konferencji wzigt udziat Prezes Fundacji MATIO
Pawet Wojtowicz.

Konferencja ECFS Milan 2025 to kompleksowe wyda-
rzenie, taczace:

nowoczesng nauke — genomika, immunologia, mikro-

biologia, terapie genowe

klinike — fizjoterapia, zywienie, nowe algorytmy diagno-

styczne

wsparcie psychospoteczne i szkolenia zespotéw medycz-

nych

wymiane wiedzy poprzez interaktywne sesje z eksper-

tami i prezentacje przypadkow

integracje $rodowisk ECFS — od zespotow badawczych

po terapie i opieke multidyscyplinarna.

Giéwne sciezki naukowe (Sympozja
& Warsztaty)

Zgodnie z programem, konferencja podzielona jest na
liczne sympozja i warsztaty obejmujace:

ultrarzadkie warianty CFTR i spersonalizowane terapie

genowe

nowe cele terapeutyczne w kontroli

patogenéw mikrobilogicznych

rola stanu zapalnego i immunologii

w mukowiscydozie

zaawansowane choroby ptuc: prze-

wlekte zakazenia (niestandardowe

patogeny), leczenie i monitorowanie

zaburzenia metaboliczne: uktad

pokarmowy, odzywianie, watroba,

endokrynologia

diagnoza i przesiew: CFTR-RD, gene-

tyka, obrazowanie

rehabilitacja: fizjoterapia, ¢wiczenia

ruchowe, techniki oczyszczania drog

oddechowych

monitorowanie treningu i opieki klinicznej (smart mo-

nitoring)

noworodkowe przesiewy — nowe taktyki i wyzwania

antybiotyki i opornos¢ (np. Pseudomonas aeruginosa)

zaawansowane technologie: genoterapia, diagnostyka

molekularna, modelowanie choréb

opieka kliniczna i zagadnienia psychospoteczne.

W programie znalazly sie€ sesje oraz kursy przed-
konferencyjne dotyczace:

wyzwan psychicznych i neuropsychiatrycznych zwia-

zanych z terapiami modulatorowymi

interwencji zywieniowych — praktyka kliniczna

technik oczyszczania dréog oddechowych (szkolenie

fizjoterapeutow)

wsparcia psychospotecznego, opieki psychologicznej,

treningéw dla zespotéw terapeutycznych.

Spotkania robocze i sieci ECFS

Podczas konferencji zorganizowane zostaty spotkania
tzw. Working Groups:

Grupy robocze: Neonatal Screening, Mental Health,
Telehealth, Fungal Pathogens, Pulmonary Exacerbation,
Diagnostic Network, Exercise

Miedzynarodowa sie¢ CTN (Clinical Trials Network),
grupy pielegniarek, farmaceutow, dietetykow, fizjotera-
peutdéw, psychologow itp.*

Fundacja MATIO pragnie w tym
miejscu szczegblnie pogratulowac
Katerinie Stepankowej — partne-
rowi i przyjacielowi naszej Fundacji
— otrzymania na konferencji ECFS
prestizowej nagrody Patient Advoca-
te of the Year 2025 CF Europe. To
w pelni zastuzone wyréznienie, ktoére
podkresla jej ogromne zaangazowanie
na rzecz spotecznosci chorych na
mukowiscydoze oraz kluczowg role,
jaka odegrata w rozwoju opieki nad
pacjentami.

*https://www.ecfs.eu/



AKTUALNOSCI Z RDI

Maj 2025 roku byt przetomowym miesiacem dla Rare Di-
seases International (RDI) oraz globalnej spotecznosci os6b
zyjacych z chorobami rzadkimi. Swiatowe Zgromadzenie
Zdrowia (WHA) przyjeto rezolucje w sprawie choréb rzad-
kich, potwierdzajac tym samym, ze stanowig one globalny
priorytet zdrowotny.

Przyjecie rezolucji Resolution4Rare stanowilo
kulminacyjny punkt tygodnia peinego waznych
wydarzen dla RDI: zaprezentowaliSmy nasze pierwsze
oswiadczenie jako organizacja posiadajaca status NSA na
forum WHA, zorganizowaliSmy pierwsze spotkanie na
zywo uczestnikéow naszego programu Youth Leadership,
przeprowadziliSmy konsultacje z liderami regionalnymi oraz
z sukcesem zrealizowaliSmy wydarzenie towarzyszgce WHA.

Rezolucja zostata oficjalnie przyjeta 24 maja 2025 r.
podczas 78. Swiatowego Zgromadzenia Zdrowia (WHA78).
To historyczny moment dla globalnej spotecznosci choréb
rzadkich. Przyjecie tego dokumentu przez panstwa czton-
kowskie WHO oznacza ogromny krok naprzéd w kierunku
zapewnienia rownosci, widocznosci i integracji dla 300
milionéw o0séb zyjacych z chorobami rzadkimi na catym
Swiecie.

W Rare Diseases International jesteSmy niezmiernie
dumni i podekscytowani, ze mogliSmy przyczynic sie do
tego wyjatkowego osiagniecia — prawdziwego swiadectwa
sity wspolnego rzecznictwa i miedzynarodowej wspotpracy.

Dziekujemy 41 panstwom cztonkowskim, ktére wspot-
sponsorowaty rezolucje — ze szczegdlnym uznaniem dla
przywodztwa Egiptu i Hiszpanii, ktore odegraty kluczowa
role w realizacji tej inicjatywy — oraz 275 organizacjom
spoteczenstwa obywatelskiego, ktore poparty ten apel.
Wasze zaangazowanie i determinacja przeszty do historii.

Kontynuujmy wspoéiprace, aby przeku¢ te rezolucje
w konkretne dziatania na szczeblu krajowym i regionalnym.

Zrédlo: https://www.linkedin.com

»KOCHAM KRAKOW
Z WZAJEMNOSCIA”

Tydzien Osoéb Niepetnosprawnych ,Kocham Krakéw
z wzajemnoscia” to wyjatkowe przedsiewziecie integra-
cyjne, organizowane przez Urzad Miasta Krakowa we
wspotpracy z organizacjami pozarzadowymi dziatajacymi
na rzecz oséb z niepetnosprawnosciami. W ramach tego-
rocznej edycji przygotowano liczne atrakcje: wystepy ar-
tystyczne, warsztaty, pokazy, strefy aktywnosci i edukacii,
a takze prezentacje organizacji pozarzadowych, instytucji

wspierajacych osoby z niepetnosprawnosciami oraz funda-
cji dziatajacych na rzecz integracji spotecznej. Nie zabrakto
takze Fundacji MATIO, ktora na swoim stoisku udostep-
niata materiaty edukacyjne na temat mukowiscydozy.
Odwiedzajacy mogli dowiedzie¢ sie wiecej o tej rzadkiej
chorobie oraz o codziennej pracy fundacji na rzecz swoich
podopiecznych.

Tegoroczna, 26. edycja trwata od 6 do 13 czerwca. In-
auguracja odbyta sie w piatek, 6 czerwca, o godz. 12.00 na
Rynku Gtownym.

To niezwykte wydarzenie, organizowane w Krakowie juz
od ponad 25 lat, na state wpisato sie w kalendarz i Swia-
domos¢ mieszkancow miasta oraz regionu, w tym osob
z niepetnosprawnosciami. ,Kocham Krakéw z wzajemno-
$cia 2025” po raz kolejny pokazato, jak wazne sa otwartos¢,
empatia i wspoélne dziatanie dla dobra innych.

Renata Dropiniska
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FUNDACJA MATIO
W DEBACIE ,PLAN DLA
CHOROB RZADKICH 2025”

Przemystaw Marszatek, wiceprezes Fundacji MATIO,

wzigt udzial w konferencji »Dziefi Choréb Rzadkich
z Wprost” pod hastem ,Od diagnozy do terapii: prze-
lom w medycynie — nadzieja dla chorych”. W gronie
ekspertow rozmawiano o dostepie do nowoczesnych terapii,
w tym leczeniu przyczynowym mukowiscydozy, oraz o po-
trzebie dalszego wsparcia pacjentow z chorobami rzadkimi.

Marszatek uczestniczyt w panelu »Plan dla Chordb
Rzadkich 2025: gdzie jestesmy, dokad idziemy”,
gdzie — opierajac sie na wtasnych doswiadczeniach — pod-
kreslat postep w leczeniu mukowiscydozy. Zwrécit uwage,
ze nie wolno traci¢ nadziei i tak postepowac, by utrzymac
dziecko w jak najlepszym stanie zdrowia, poniewaz w kaz-
dej chwili moze pojawic¢ sie lek przyczynowy.

Wskazat réwniez, jak kluczowa w chorobach rzadkich
jest wczesna diagnoza i znaczenie badan przesiewowych.
Nawigzat do ,Planu dla Choréb Rzadkich”, ktéry zaktada, ze
osrodki referencyjne beda mogty szybko postawi¢ diagnoze
i okresli¢, na co choruje dziecko.

Przemystaw Marszatek zaznaczyt, ze w przypadku muko-
wiscydozy mamy do czynienia zdwoma rzeczywistoSciami
terapeutycznymi:
| Pierwsza dotyczy pacjentow, dla ktorych dostepne jest
leczenie przyczynowe — w ich przypadku mukowiscydoza
stata sie choroba przewlekla, a estymacja dtugosci zycia
przesuneta sie z 20 do nawet 60lat.
| Drugato grupa kilkuset pacjentow, ktorzy pozostajg bez
leczenia przyczynowego i moga korzystac¢ jedynie z lecze-
nia zachowawczego. Jak przypomniat, mukowiscydoza to
choroba mutacyjna — istnieje okoto 2000 réznych mutacii,
a terapie celowane s3 jedynie na czesc¢ z nich.

KOLOROWY START
PRZEDSZKOLAKOW
Z FUNDAC]JI MATIO

Z poczatkiem nowego roku przedszkolnego Fundacja
MATIO przygotowata wyjatkowa niespodzianke dla swoich
najmtodszych podopiecznych. Az 82. dzieci w wieku od
3 do 6 lat otrzymalo specjalnie skompletowane wy-
prawki przedszkolne, zawierajace wszystkie niezbedne
artykuty, ktére pomoga im z radoscia wkroczy¢ w nowy
etap edukaciji.

Kazda wyprawka zostata starannie zaplanowana i zawie-
rata m.in. kredki, farby, kleje, zeszyty, a takze ubran-
kaiinne praktyczne akcesoria, ktore przydadza sie na
co dzien w przedszkolu. Przygotowanie tych kolorowych
paczek nie byloby mozliwe bez hojnego wsparcia
Darczyncow, ktorzy przekazali potrzebne materiaty.

Serdeczne podziekowania kierujemy do firm: Michal-
czyk i Prokop, Kamaben, Derform, Paso oraz Star-
pak, LPP, Farmapol i Miraculum - to dzieki Panistwa
otwartym sercom moglis$my sprawic¢ tyle radosci naszym
matym podopiecznym.

Ogromne stowa uznania nalezg sie takze naszym Wo-
lontariuszom Adriannie, Olenie, Wiktorii i Miko-
lajowi, ktorzy z wielkim zaangazowaniem pomagali przy
kompletowaniu i pakowaniu wyprawek do wysytki. Wasza
pomoc byta nieocenional

Wszystkim przedszkolakom z Fundacji MATIO
zyczymy, by ten nowy etap w zyciu byt peten przygod, zaba-
wy i uémiechu. Niech kazdy dzien w przedszkolu przynosi

nowe odkrycia i daje duzo radoscil




MUKODIETA

Aktywnosé, ktora daje oddech.

Dlaczego w mukowiscydozie
warto sie ruszac¢?

czesc 2

Nawodnienie i elektrolity - cichy
fundament wydolnosci

Gdy mowa o aktywnosci fizycznej, na pierwszy plan
zwykle wysuwaja sie kilokalorie, biatko, regeneracja. A tym-
czasem to, co najbardziej niedoceniane, czesto okazuje sie
kluczowe — nawodnienie. U pacjentéw z mukowiscydoza
jego rola jest podwojnie wazna. I nie chodzi tu tylko o picie
wody ,od czasu do czasu”. Chodzi o $wiadome, regularne
uzupetnianie tego, co organizm bardzo tatwo traci, a nie
potrafi sam zmagazynowac na zapas.

Sdd i spdtka — elektrolity, ktore ulatuja z potem

Pacjenci z CF maja zwiekszong utrate sodu przez gru-
czoty potowe. To nie detal, to codzienne wyzwanie. Gdy
osoba zdrowa poci sig, organizm zachowuje pewnga oszczed-
nos$¢ — nie traci zbyt duzo sodu, by utrzymac¢ rbwnowage.
U os6b z mukowiscydozg ten mechanizm jest zaburzony
— pot zawiera znacznie wyzsze stezenia sodu i chlorkéw.
Efekt? Kazdy intensywniejszy wysitek fizyczny, upalna
pogoda, przedtuzajaca sie aktywnos$¢ moze doprowadzi¢ do
odwodnienia i zaburzenia gospodarki elektrolitowe;j. I nie
zawsze daje to jednoznaczne objawy — czasem to po prostu
zmeczenie, spadek formy, bol gtowy, gorsza koncentracja,
nagte ostabienie.

Ale pot to nie tylko séd. Wraz z potem tracimy réwniez
potas, a jego niedobér moze powodowac skurcze migsni,
zaburzenia rytmu serca i spadek wydolnosci fizyczne;j. Dla-
tego odpowiednio zaplanowane nawodnienie jest kluczowe,
cho¢ niestety wciaz zbyt rzadko traktowane priorytetowo.

Jak sie skutecznie nawodni¢? Nie tylko woda

Zasady efektywnego nawodnienia nie sa skomplikowa-
ne, jednak wymagaja Swiadomego podejscia i regularnosci.
Ile pi¢? Srednio dziennie: 30-40 ml pltynéw na kazdy
kilogram masy ciata, a przy duzym wysitku lub wysokiej

temperaturze — znacznie wiecej. Kiedy pi¢? Zanim pojawi
sie pragnienie. Jesli pojawia sie uczucie pragnienia — to
znak, ze organizm zaczyna odczuwac skutki deficytu pty-
néw. Co pi¢? Tu sprawa sie komplikuje. Sama woda to za
mato — jesli mowimy o aktywnosci i CF.

W przypadku dtugotrwatego lub intensywnego wysitku
fizycznego warto siegaé po doustne plyny nawad-
niajace (tzw. ORS) elektrolity w proszku, tabletkach
musujacych lub napoje izotoniczne. Zawieraja one
odpowiednia ilos¢ sodu, potasu, glukozy i dziataja szybciej,
skuteczniej, bardziej precyzyijnie. Niekiedy — szczegoélnie
u dzieci lub 0s6b z trudnosciami w jedzeniu — mozna je
stosowa¢ prewencyjnie, jako element codziennego na-

wodnienia.
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Domowe sposoby — izotonik z kuchni

Nie zawsze trzeba siega¢ po gotowe preparaty. W wielu
sytuacjach Swietnie sprawdzaja sie domowe izotoniki —
tatwe, tanie i przede wszystkim — skuteczne. Oto kilka
sprawdzonych przepiséw.

1. Klasyczny izotonik cytrynowy
— 1 litr wody
— sok z 1 cytryny
— 1 tyzka miodu
— 1/3 tyzeczki soli
— opcjonalnie: kilka listkow miety

2. Napoj na bazie soku pomaranczowego
— 500 ml soku 100% pomaranczowego
— 500 ml wody
— 1/3 tyzeczki soli

3. Kokosowy elektrolit
— 200 ml wody kokosowej
— 300 ml wody mineralnej
— szczypta soli
— plaster imbiru

To nie sa napoje dla smaku — to izotoniki dla prawi-
dlowego funkcjonowania organizmu. Ich zadaniem
jest skutecznie nawodnic i przywroci¢ rownowage
elektrolitowa, szczegblnie w warunkach duzego wysitku.

Potliwosc, termoregulacja i pufapki aktywnosci

W mukowiscydozie uposledzony jest mechanizm termo-
regulacji. Organizm trudniej radzi sobie z odprowadzaniem
ciepta, co zwieksza ryzyko przegrzania. To nie tylko kwestia
komfortu — to realne zagrozenie dla zdrowia, a przy duzej
aktywnosci fizycznej rowniez dla serca i uktadu nerwowe-
go. Dlatego odpowiednia ilos¢ skladnikéw mine-
ralnych, zwtaszcza sodu, jest nieodzownym elementem
strategii zywieniowej osoby aktywnej fizycznie.

W praktyce oznacza to, ze juz przy umiarkowanej inten-
sywnosci treningu (np. jazda na rowerze, bieg, interwaty)
warto rozwazy¢ wsparcie w postaci elektrolitéw — szcze-
golnie jesli wystepuja takie objawy jak: bol gtowy, zawroty,
apatia, zaburzenia koncentracji czy nawet lekkie nudnosci.

Gotowe preparaty — kiedy warto?

Gotowe napoje izotoniczne, elektrolity lub doustne

ptyny nawadniajace to dobre rozwiazanie, szczegolnie:

| przy treningach trwajacych dtuzej niz 60 minut,

| podczas upatow,

| w trakcie infekciji z towarzyszaca goraczka,

| uosoéb, ktore maja problem z jedzeniem w czasie zwiek-
szonej aktywnosci,

| u dzieci, ktore nie zawsze sygnalizuja pragnienie.

Ich zaleta jest powtarzalny sktad, szybkie dziatanie
i wygoda stosowania. Wada — cena i czasem niepotrzebne
dodatki (barwniki, sztuczne aromaty). Dlatego dobrze mie¢
alternatywe w postaci domowych wersji.

Whiosek?

Nawodnienie to nie ,dodatkowy punkt na liscie”. To
cichy fundament wydolnosci, samopoczucia i bez-
pieczenstwa. A w mukowiscydozie — jeden z najbardziej
niedocenianych elementow terapii. Bez wody i elektrolitow
nawet najlepiej zbilansowana dieta osoby aktywnej nie ma
szans zadziatac tak, jak powinna.

Aktywnos¢ fizyczna u osoéb z mukowiscydozg to nie tyl-
ko mozliwy, ale wrecz konieczny element wspierajacy

zdrowie — poprawia funkcje oddechowe, reguluje prace

jelit, pozytywnie wptywa na samopoczucie i zwieksza
motywacje do leczenia. Regularny ruch poprawia jakos¢
zycia, wspomaga oczyszczanie drog oddechowych i zwigk-
sza wydolno$¢ organizmu. Jednak nie moze i$¢ w parze
z niedoborami zywieniowymi.

Dlatego réwnie istotna, co sam trening, jest dobrze
zaplanowana strategia zywieniowa uwzgledniajaca
odpowiednia podaz energii, biatka, ttuszczéw, weglowo-
danow, pltynow, elektrolitow i enzymoéw trzustkowych.
Szczegolnie przy intensywnym wysitku — jak sporty walki,
trening sitowy czy interwatowy — organizm osoby z muko-
wiscydoza potrzebuje wiecej wsparcia, by moc regenerowac
sie i rozwijac.

To juz nie tylko walka z chorobg. To budowanie zdrowia,
sity i niezaleznosci. Z mys$la o przyszltosci.



Przykiadowy jadlospis 3000 kcal -
dla aktywnego nastolatka z CF

Zalozenia:

5 positkéw dziennie
energetycznos$c¢: ~3000 kcal
biatko: ok. 2 g/kg =136 g
ttuszcz: ok. 100-120 g
weglowodany: ok. 400-420 g

Uwaga: kazdy positek z dawka enzyméw trzustkowych
(dostosowang indywidualnie!)

Sniadanie (~750 kcal)

— Omlet z 3 jaj z dodatkiem szynki (30 g)

— 2 kromki chleba orkiszowego

— Warzywa (pomidor, ogorek)

— Szklanka kefiru bez laktozy (200 ml)

— Na przekaske na 45 min przed treningiem gars¢ suszo-
nych daktyli

Makro:
B:35g | T:31g| W:60g

Il $niadanie (koktajl okofotreningowy) (~550 kcal)

— Koktajl: 300 ml napoju migdatowego, 1 banan, 2 tyzki
ptatkéw owsianych, 20 g odzywki biatkowej, gars¢ owo-
cow jagodowych

— Dodatkowo: gar$¢ migdatow

— Domowy izotonik lub ORS

Makro:

B:25g | T:25g| W:55¢

Obiad (~800 kcal)

— 150 g piersi z kurczaka grillowanej

100 g ryzu brazowego (waga suchego produktu)
— Warzywa na parze (brokuty, marchewka)

— kLyzka oliwy z oliwek

— Kompot bez cukru lub woda z cytryna
Makro:

B:45g | T:25g | W:75¢

Podwieczorek (~450 kcal)

— Kanapki: 2 kromki chleba zytniego + pasta z awokado
i jajka + kietki

— Jogurt naturalny bez laktozy (150 g)

— Kilka orzechéw wioskich (15 g)

Makro:
B:20g | T:20g | W:40¢

Kolacja (~450 kcal)

— Kaszotto z kaszy bulgur (60 g suchej) z warzywami i tofu
(100 g)

— Satatka z oliwg i pestkami dyni

— Herbata ziotowa, np. koper wtoski

Makro:
B:20g | T:20g | W:50¢

Checklista planowania aktywnosci

i Zzywienia w mukowiscydozie

| Sprawdz stan zdrowia i zapytaj lekarza o zgode na tre-
ning.

g



Aktywnos¢ fizyczna powinna by¢ dopasowana do ak-
tualnego stanu klinicznego i nie kolidowa¢ z leczeniem.
| Wybierz aktywno$¢ dopasowanag do samopoczucia
i mozliwosci.

Nie musi to by¢ sport wyczynowy — wystarczy regularny
ruch w komfortowym zakresie.
I Zaplanuj lekki, weglowodanowy positek 1-2 godziny
przed ¢wiczeniami.

To ,paliwo” dla miesni, ktére nie powinno obciaza¢
uktadu pokarmowego.
I Uwzglednij podziat dawki enzymow trzustkowych przy
wiekszych positkach.

Czes¢ dawki przed positkiem, czes¢ w trakcie — by
uniknac¢ objawow jelitowych.
| Przygotuj napoj izotoniczny — domowy lub gotowy ORS.

Nawodnienie i elektrolity sa kluczowe przy zwigekszonej
potliwosci i wysitku.

ODNAJDZ CIEN LISCIA
| POLACZ LINIA

&

| Zadbaj o positek regeneracyjny do 60 minut po treningu.

Biatko i weglowodany wspomagaja odbudowe miesni
i zapasow glikogenu.
| Obserwuj objawy odwodnienia i niedoborow.

Skurcze miesni, bol gtowy, spadek formy — to moze by¢
efekt niedostatecznego nawodnienia lub podazy energii.
| Prowadz dzienniczek treningowy i notuj reakcje orga-
nizmu.

To pozwala monitorowa¢ postepy i unika¢ przeciazen.
I Suplementacja (wit. ADEK, omega-3, kreatyna, inne)
tylko po konsultacji z dietetykiem.

Indywidualizacja jest kluczem — nie kazda osoba po-
trzebuje tego samego.

I Regularnie kontroluj mase ciata, poziom witamin i pa-
rametry oddechowe.

To fundament oceny skutecznosci diety i aktywnosci.

mgr Patrycja Ktysz
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SKLEP INTERNETOWY

MATIO MED

Szeroki asortyment,
profesjonalne doradztwo,

atrakcyjne ceny SKLEP ZE SPRZETEM
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