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OD REDAKCUJI

Pomddimy sie w Noc Betlejemska,
w noc szczesliwego Rozwigzania
by wszystko nam sie rozplatato,
wezty, konflikty, powiktania.

Ks. Jan Twardowski

Drodzy Podopieczni ich Rodziny, Czytelnicy i Sympatycy Fundacji MATIO,

z okazji Swiagt Bozego Narodzenia zyczymy Wam, aby ten czas przynidst ciepto
i ukojenie, a kazdy dziert nowego roku byt przepetniony spokojem, zdrowiem

i nadzieja. To wyjatkowy czas, w ktérym szczegdlnie doceniamy site wspdinoty
i bliskosci, bo to wtasnie one pozwalajg pokonywac codzienne wyzwania.

»Nie ma wiekszego daru niz obecnos¢ drugiego cztowieka.”

Niech nadchodzace dni beda dla Was chwilg zatrzymania — wypetniong cieptem
rodzinnego stotu, szczerym usmiechem najblizszych i spokojem, ktory koi serca.

Niech wspdlne chwile przy wigilijnym stole stang sie zrédtem sity, a dobro
i serdecznosc, kidre sobie ofiarujemy, wracaty do Was ze zdwojong moca.
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WOKOL MUKOWISCYDOZY...

Korekta genu CFTR

- naukowa utopia
czy realna szansa na wyleczenie

mukowiscydozy?

Mukowiscydoza (ang. cystic fibrosis, CF) to wrodzona,
przewlekta choroba wynikajaca z mutacii, czyli nieprawi-
diowej sekwencji DNA, w genie CFTR (ang. Cystic Fibrosis
Transmembrane Conductance Regulator). Produktem tego
genu jest biatko — kanat jonowy regulujacy transport
chlorkéw w komorkach nabtonka drég oddechowych,
trzustki, jelit oraz w przewodach wyprowadzajacych wielu
gruczotow. Konsekwencja jest produkcija gestego i lepkiego
$luzu, ktoéry tworzy Srodowisko sprzyjajace przewlektym
stanom zapalnym oraz zakazeniom. Prowadzi to do poste-
pujacego uszkodzenia ptuc, niewydolnosci trzustki, zabu-
rzen wchianiania, niedozywienia oraz szeregu powiktan
wielonarzagdowych!-2.

Skala r6znorodnosci genetycznej w obrebia genu CFTR
jest ogromna. Dotychczas opisano ponad 2100 réznych
mutacji, z czego ponad 1300 uznano za przyczynowe (tzw.
CF-causing). Najczesciej spotykana mutacja w Europie
i Ameryce Poéinocnej jest mutacja F508del (AF508). Jest
to delecja (ubytek) trzech nukleotydéw, co powoduje
utrate aminokwasu fenyloalaniny (czesSci sktadowej biatka)
w pozycji 508. Skutkuje to nieprawidtowa struktura biatka,
co prowadzi do jego degradaciji'. Epidemiologia zalezy od
populacii, ale wsréd oséb pochodzenia europejskiego nosi-
cielem jednej nieprawidtowej kopii genu CFTR jest $rednio
co 25-30 osoba, a choroba dotyczy okoto 1/2500-1/3500
zywych urodzen?.

Zycie pacjentéw chorych na mukowiscydoze, a takze ich
rodzin, naznaczone jest wieloma wyzwaniami, a codzien-
nos$¢ wymaga wysokiej dyscypliny. Przetomowe w leczeniu
okazaty sie modulatory CFTR — leki, ktére poprawiaja
funkcje uszkodzonego biatka lub wspomagaja dotarcie
biatka do btony komérkowej3>. W Polsce od 2022 r. terapie
te sa refundowane, co realnie przetozyto sie na poprawe

funkcjonowania wielu pacjentéw. Jednak biorac pod uwage
przyczyne choroby, leczenie modulatorami CFTR musi
by¢ stosowane przez cate zycie. Nie usuwa ono pierwotne;j
przyczyny choroby, czyli bledu w obrebie nici DNA. Dlatego
wciaz istnieje potrzeba rozwoju alternatywnych podejs¢
terapeutycznych, ktére beda celowaty bezposrednio
w przyczyne choroby, czyli mutacje w genie CFTR. Takim
podejsciem jest terapia genowa.

Terapia genowa: czy mozna
naprawia¢ biedy w DNA?

Podobnie jak w przypadku terapii objawowej, gdy np.
podczas infekcji stosujemy odpowiednie leki zmniejszajace
stan zapalny oraz hamujace zakazenie, mozemy réwniez
naprawi¢ wadliwe geny, czyli zastosowac terapie genowa.
Jest to jednak zadanie zdecydowanie trudniejsze. Ale w jaki
sposbéb mozna tego dokonac? Istnieje kilka mozliwosci.
Po pierwsze, przez dodanie prawidtowej kopii genu, ktora
dostarczamy do organizmu za pomoca odpowiednich
nosnikéw, tzw. wektorow®. Najczesciej w tym zakresie wy-
korzystuje sie wektory wirusowe, ktore naturalnie potrafia
wnikac¢ do komoérek ludzkich w drodze infekcji. Dzieki temu
moga skutecznie dostarczy¢ materiat genetyczny niezbed-
ny do uzyskania prawidtowego biatka. Jako wektory, wyko-
rzystywane sg m.in., zmodyfikowane czasteczki wirusow
towarzyszacych adenowirusom (ang. adeno-associated
virus; AAV). Korzyscia ich zastosowania jest relatywnie
wysokie bezpieczenstwo, poniewaz nie wbudowuja sie
do DNA komorek oraz wykazujg one stosunkowo niska
immunogenno$¢, czyli nie wywotuja odpowiedzi uktadu
odpornosciowego. Jednakze, ze wzgledu na mate rozmiary,
maja one mata pojemnos$c¢ do przenoszenia obcego DNA,



w tym prawidtowych kopii genéw. Z kolei wektory oparte
o lentiwirusy (ang. lentivrus, LV) majg wieksze rozmia-
ry i umozliwiaja stabilng, dtugotrwata ekspresje dzieki
integracji z genomem komorki. Taki efekt potencjalnie
wzmacnia trwatos¢ i skutecznos¢ terapii, ale rodzi obawy
o wstawienie sekwencji w miejscu niepozadanym. Z tego
powodu programy z wykorzystaniem wektoréw lentiwiru-
sowych rozwijane sg w konteks$cie mukowiscydozy z duza
ostroznoscia’.

Obecnie zarejestrowane sg dwa badania kliniczne
wykorzystujace wektory wirusowe celem dostarczenia
prawidtowej kopii genu CFTR. Jedno z nich bazuje na wek-
torach typu AAV — wariant 4D-710 zoptymalizowany do
nabtonka oddechowego. Jego skutecznos$¢ jest oceniana
u dorostych chorych w badaniu fazy 1/2 (ClinicalTrials.gov:
NCTO05 248 230)2. Z kolei w przypadku wektoréw lentiwiru-
sowych, trwaja prace nad wziewnym preparatem w leczeniu
mukowiscydozy. Badania te koncentrujg sie gtbwnie na
bezpieczenstwie i ocenie mozliwo$ci powtarzania terapii’.

Dodanie prawidtowej kopii genu CFTR moze stanowi¢
wazna $ciezke terapeutyczna zwlaszcza dla pacjentow, wo-
bec ktorych stosowanie modulatorow jest nieskuteczne. Nie
jest to jednak naprawa DNA i moze wiazac sie z powaznymi
efektami ubocznymi. Znacznie bezpieczniejszym podejSciem
jest precyzyjna naprawa DNA bezposrednio w komoérkach
pacjenta, z wykorzystaniem hybrydowych nukleaz.

Hybrydowe nukleazy czyli nozyczki
molekularne

Specjalistyczne narzedzia molekularne dziatajace jak
nozyczki nano-chirurgiczne, moga pomoéc w precyzyinej
naprawie DNA. Mozna je przygotowac¢ w taki sposéb, aby
dziataty tylko w konkretnym miejscu w genomie, tam gdzie
wystepuje szkodliwa mutacja. To tzw. hybrydowe nukle-
azy, czyli czasteczki ztozone z kilku komponentéw, ktére
zapewniaja zarowno specyficznos¢, jak i skutecznosé dzia-
tania. Znanych jest kilka rodzajow hybrydowych nukleaz,
sposrod ktdrych obecnie najczesciej stosowany jest system
CRISPR/Cas9 (ang. clustered regularly interspaced short
palindromic repeats/Cas9)°. System ten zrewolucjonizowat
badania molekularne na swiecie, ze wzgledu na tatwosc¢
jego projektowania i mozliwos$¢ edycji genomu zasadniczo
w dowolnym miejscu nici DNA. W przypadku tego narze-
dzia, niewielka czasteczka RNA naprowadzajacego (ang.
guide RNA, gRNA), rozpoznaje okreslona sekwencje w DNA,
a biatko Cas9 dokonuje ciecia DNA (Ryc. 1A). Opisanie
CRISPR/Cas9 jako uniwersalnego narzedzia do edycji ge-
nomu przez badaczki Emmanuelle Charpentier i Jennifer A.
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B D.? mutacja
N/
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|
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l Naprawa precyzyjna

AV ANLAND

Prawidtowy gen

mutacje

Rycina 1. Schemat systemu CRISPR/Cas9 oraz naprawy DNA po indukcji
peknigcia. A. System CRISPR/Cas9 sktada si¢ z RNA naprowadzajacego
(9RNA), ktdry rozpoznaje specyficzng sekwencje w obrebie nici DNA

oraz biatka Cas9, odpowiedzialnego za przeciecie nici DNA. B. ,Nozyczki
molekularne” rozcinajg DNA w odpowiednim miejscu. Jesli do komdrek
dostarczymy matryce naprawcza, to powstate peknigcie moze by¢ naprawiane
w sposob precyzyjny, co prowadzi do uzyskania prawidtowej sekwencji genu.
W przypadku braku matrycy, komérka naprawi pekniecie poprzez taczenie
koricow niehomologicznych (NHEJ), generujac nowe mutacje.

Doudne, byto niezwykle doniostym osiagnieciem i zostato
uhonorowane Nagrodg Nobla w dziedzinie chemii w 2020r.
(»za opracowanie metody edycji genomu”)'°.

Ale w jaki sposob dziataja nozyczki molekularne? Ich
rola jest przeciecie DNA w wybranym przez nas miejscu, np.
w poblizu mutacji. Nastepnie, jesli do komoérek dostarczy-
my odpowiednia sekwencje naprawcza (matryce), moze ona
zosta¢ wbudowana do genomu, odtwarzajac prawidtowa
strukture genu (Ryc. 1B). Procesami naprawczymi kieruja
naturalne mechanizmy wewnatrzkomoérkowe, ktore ,stoja
na strazy” integralnosci naszego DNA. Najczesciej komor-
ki postuguja sie dwoma systemami naprawy powstatych
peknie¢. W przypadku obecnosci matrycy, komérka moze
naprawi¢ uszkodzenie w sposéb precyzyjny, na drodze re-
kombinacji homologicznej (ang. homologous recombination,
HR). Jednak istnieje tez $ciezka nieprecyzyjna, polegajaca
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na ztaczeniu koncéw DNA, bez naprawy uszkodzenia (ang.
non-homologous end joining, NHE]). Jest to szlak szybki ale
niekorzystny, gdyz wprowadza dodatkowe mutacje. Pozada-
na jest naprawa precyzyjna, dlatego naukowcy opracowuja
sposoby skutecznego dostarczenia matrycy naprawczej do
komorek, aby wzmocni¢ efekt terapeutyczny.

Dotychczas udowodniono, ze system CRISPR/Cas9
moze naprawi¢ gen CFTR w tréjwymiarowych strukturach
komoérkowych przypominajacych tkanke (tzw. organo-
idach) jelitowych, pochodzacych od pacjentow. Po edyciji
przywrécono funkcje kanatu CFTR, udowadniajac tym
samym skutecznoé¢ dziatania naprawy DNA!. Kolejne
badania potwierdzity korzystne efekty aktywnosci tego
systemu w komoérkach nabtonka dréog oddechowych.
W tym celu wykorzystano rézne warianty biatka Cas9
i rézne strategie dostarczania matryc naprawczych!'®13. Co
wiecej, do naprawy mutacji w genie CFTR wykorzystano
rowniez zmodyfikowany system CRISPR/Cas9, tzw. ,prime
editing”, w ktorym matryca naprawcza jest czescia sktadowa
systemu. Uzyskano funkcjonalng korekte kanatu CFTR
w komoérkach nabtonka pluc i organoidach ptucnych,
z odtworzeniem przewodnictwa jonowego na poziomach
zblizonych do warto$ci prawidtowych!4. Jednak aby otwo-
rzy¢ droge do badan klinicznych z udziatem pacjentéw,
nalezy jeszcze udowodni¢ bezpieczenstwo uzycia nozy-
czek molekularnych in vivo, czyli bezposrednio w zywym
organizmie. Wazne jest, aby w wyniku ich aktywnoSsci nie
powstaty dodatkowe ciecia DNA, poza miejscem do tego
przeznaczonym (tzw. of f-targets). Wyzwaniem réwniez po-
zostaje skuteczne i bezpieczne dostarczenie tych narzedzi
do okreslonych narzadow.

Nowatorskie systemy dostarczania
hybrydowych nukleaz

Poza nosnikami wirusowymi, ktére moga dostarczac
hybrydowe nukleazy in vivo, istnieja rowniez niewirusowe
systemy dostarczania genow. Wsréd nich wyrézniamy
nanoczasteczki lipidowe (ang. lipid nanoparticles; LNP), li-
posomy oraz kationowe polimery. Moga one przenosi¢ DNA,
mRNA i biatko, ale z rézng skutecznoscia, w zaleznosci
od kontekstu biologicznego. Czesto ich wadg jest szybka
degradacja po podaniu do zywego organizmu, gdyz moga
by¢ niszczone przez uktad odpornosciowy. Jednak odpo-
wiednio zmodyfikowane LNP skutecznie wykorzystano
do modyfikacji genu CFTR w komoérkach macierzystych
ptuc u myszy, potwierdzajac mozliwos¢ uzyskania trwatego
efektu w tkance oddechowej'®.

Alternatywe dla systeméw wirusowych oraz nosnikéw
syntetycznych stanowia pecherzyki zewnatrzkomoérkowe

(ang. extracellular vesicles; EVs). To naturalne nanonos$niki
wydzielane zasadniczo przez wszystkie rodzaje komoérek
(czesto nazywane réwniez egzosomami lub mikropeche-
rzykami). EVs otoczone sg btong komérkowsa, chronigca
zawarto$¢ pecherzyka, w tym bioaktywne sktadniki takie
jak biatka, lipidy i czasteczki RNA. Ta bioaktywna zawar-
to$¢ moze by¢ przenoszona do innych komoérek, wptywajac
na ich funkcje. EVs biorg udziat w komunikacji miedzyko-
morkowej, a dzieki pochodzeniu biologicznemu cechuja sie
biokompatybilnoscia, niska immunogennoscia i zdolnoscia
przekraczania barier biologicznych!®. Zespét z Uniwersy-
tetu Jagiellonskiego w projekcie ,Innowacyjna strategia
leczenia mukowiscydozy” (First Team FENG.02.02-
-IP.05-0064/23), rozwija koncepcje zatladowania do EVs
komponentéw hybrydowych nukleaz (systemu CRISPR/
Cas9) i dostarczenia ich bezposrednio do zywego organi-
zmu. W ten sposéb naukowcy chca opracowac platforme
do skutecznej, ale tez bezpiecznej modyfikacji genow, ktora
mozna bedzie wykorzysta¢ do korekty mutacji w genie
CFTR. Aby tak sie stato, nalezy jeszcze dopracowac szereg
parametrow technicznych, zwigzanych z wydajnym pako-
waniem tadunku do EVs, ich nakierowaniem do wybranych
tkanek, zachowaniem aktywnosci biologicznej, kontrola
dawki, powtarzalnoscia terapii oraz skalowaniem procesu
produkciji terapeutycznych EVs. Mimo tych wyzwan, EVs

LV

LNP

EV

Rycina 2. Systemy dostarczania terapeutycznych genow lub narzedzi do
terapii genowej w mukowiscydozie. Gen kodujacy kanat CFTR lub hybrydowe
nukleazy (w tym system CRISPR/Cas9) zaprojektowane do korekty mutacii

w genie CFTR, moga by¢ dostarczone za pomoca wektorow wirusowych typu
AAV, wektorow lentiwirusowych (LV), w postaci nanoczasteczek lipidowych
(LNP) lub pecherzykéw zewnatrzkomarkowych (EV).



sg jednym z najbardziej innowacyjnych kierunkéw rozwoju
systemoéw dostarczania lekéw na swiecie!” (Ryc. 2). Badania
polskich naukowcéw moga przyblizy¢ rozwdj nowych tera-
pii choréb genetycznych, w tym mukowiscydozy.

Sylwia Bobis-Wozowicz

Uniwersytet Jagielloriski, Wydziat Biochemii, Biofizyki i Biotechnologii, Zaktad Biologii
Komoérki, Ul. Gronostajowa 7, 30-387 Krakdéw
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KAFTRIO/TRIKAFTA DODANE DO LISTY LEKOW
PODSTAWOWYCH — HISTORYCZNE ZWYCIESTWO

Witajcie!

7 ogromna radosScig dziele sie dzis z Wami niesamowitg
wiadomoscig.

Jako jedna z 36 organizacji zajmujacych sie mukowiscy-
doza lub 55 obronicéw i organizacji dziatajacych na rzecz
praw cztowieka, ktorzy w ubiegtym roku poparli nasz apel
o wpisanie leku elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor (ETI) na
Liste Lekow Podstawowych Swiatowej Organizaciji Zdrowia
(WHO), jestescie czescia tego przetomowego momentu.

WHO oficjalnie ogtosito, ze ETI — znany pod nazwami
handlowymi Trikafta/Kaftrio — zostat wpisany na Mode-
lowg Liste Lekéw Podstawowych na rok 2025.

To rezultat wielu miesiecy pracy: szczegétowego wnio-
sku przygotowanego wspodlnie z zespotem naukowcow
z Wielkiej Brytanii oraz mojej osobistej prezentacji w siedzi-
bie WHO w Genewie w maju. Dzi$ przeszliSmy do historii.

Po raz pierwszy w historii lek na mukowiscydoze zo-
stal uznany za lek podstawowy. Najwazniejsza Swiatowa
instytucja zdrowia publicznego ogtlosita, ze Trikafta to nie
luksus, lecz lek niezbedny — i ze kazde dziecko i kazdy doro-
sty zyjacy z mukowiscydoza ma prawo do jego stosowania.

Dlaczego to tak wazne...

Lista Lekoéw Podstawowych WHO to jedno z najpotez-
niejszych narzedzi w globalnej ochronie zdrowia. Wpisanie
leku na te liste moze:
| Obnizyc¢ ceny dzieki globalnym negocjacjom
I Umozliwic¢ produkcje generyczna i lokalne wytwarzanie
I Skionic rzady do zapewnienia trwatego dostepu do leku

Dla os6b z mukowiscydoza to zmiana o charakterze
przetomowym.

Obecno$¢ Trikafty na liscie daje nam nowy punkt za-
czepienia: do kwestionowania polityki cenowej firmy Ver-
tex, otwarcia rynku na konkurencje generyczng i nacisku
na rzady, by zaczety dziata¢. To ogromne zwyciestwo dla
pacjentow, rodzin i wszystkich zaangazowanych w walke
o lepsze zycie os6b z mukowiscydoza na catym $wiecie.

Walka o powszechny dostep do leczenia jeszcze sie nie
konczy — ale dzis swietujemy. A jutro wracamy do pracy,
by ten przetom naprawde przetozyt sie na realny dostep
dla wszystkich.

Dziekuje za Wasze wsparciel

Gayle Pledger
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Nagroda Laskerow

dla tworcow trojskiadnikowego
leku na mukowiscydoze

Tworcy leku Trikafta, prof. Michael Welsh z Uniwersy-
tetu lowa oraz dr Jesus Tito Gonzalez i dr Paul Negulescu,
obydwaj zwigzani z firma farmaceutyczng Vertex Phar-
macuticals, Stany Zjednoczone AP, zostali laureatami
tegorocznej nagrody Mary i Alberta Laskeréw (Lasker
Prize), jednej z najwazniejszych nagréd przyznawanych za
odkrycia w dziedzinie medycyny i osiagniecie postepow
w lecznictwie. Trikafta, trojsktadnikowy, kompleksowy
preparat zatwierdzony do stosowania w 2019 r. pozwala
niwelowac¢ skutki mukowiscydozy — choroby genetycznej
—u 90% chorych.

Nagrody Laskeréw zostaty ustanowione w Stanach Zjed-
noczonych w 1945 r. w celu zwrdcenia uwagi na fundamen-
talne odkrycia biomedyczne i postepy w lecznictwie oraz
na znaczenie spotecznego poparcia dla badan naukowych.
Obejmuja one trzy kategorie: (1) nagroda Alberta Laskera
za podstawowe prace naukowe w dziedzinie medycyny
otwierajgce nowe obszary badan (Basic Medical Reseach
Awards), (2) nagroda Laskera — DeBakey’a za badania
w dziedzinie medycyny klinicznej przynoszace poprawe
w leczeniu tysiecy ludzi (Clinical Medical Research Awards),
(3) nagroda specjalna (nie-doroczna) Laskera — Koshlanda
za osiggniecia badawcze oraz dziatalnos¢ budzacg ogdlne
uznanie i szacunek (Special Achievement Award in Medi-
cal Science). Nagroda Laskeréw czesto jest uwazana jako
zapowiedz nagrody Nobla (86 laureatoéw nagrody Laskerow
uzyskato pdzniej nagrode Nobla). Wynosi ona 250 000
dolarow amerykanskich w kazdej z kategorii.

Fundacja Laskerow w 2025 r. przyznata twércom
Trikafty nagrode za badania kliniczne (Clinical Medical
Research Award), natomiast nagrode za podstawowe ba-
dania medyczne otrzymali dr Dirk Gorlich (Instytut Maxa
Plancka, Getynga, Niemcy) oraz prof. Steven L. McKnight
(UT Southwestern, USA), a Nagroda Specjalna zostata uho-
norowana prof. Lucy Shapiro (Stanford University, USA).

Fundacja Lasker okreslita, ze prof. Michael J. Welsh przy-
czynit sie do odkrycia nowego ratujgcego zycie lekarstwa
dla chorych na mukowiscydoze poprzez wyjasnienie w jaki

Trikafty!

sposoéb biatka zwigzane z ta choroba dziataja w normalnych
warunkach i na czym polegaja zmiany chorobowe. Jego
prace otworzyty mozliwos¢ wynalezienie lekow z zakresu
prostych zwiazkéw chemicznych, tzw. matych czasteczek,
ktore mogtoby korygowac strukturalne anomalie biatek. Dr
Jesus Tito Gonzalez, zatrudniony wéwczas w firmie Vertex

Pharmaceuticals, opracowat pionierska metode badan
skryningowych ,matych czasteczek” w poszukiwaniu naj-
bardziej obiecujacych prekursoréw leku (zbadano czynnosé
okoto miliona zwigzkoéw). Dr Paul A. Negulescu (rowniez
z firmy Vertex Pharmaceutica) kierowat calym projektem
badawczym w dziedzinie mukowiscydozy.

Podczas ceremonii wreczenia nagrod, ktora odbyta sie
w siedzibie Fundacji Laskeréw w Nowym Jorku we wrze$niu
2025 r., prof. Richard Lifton, jeden z cztonkéw jury, przed-
stawit historie rozwoju wiedzy o mukowiscydozie, osig-
gniecia wszystkich laureatow i uzasadnit merytorycznie
podjete decyzje, a laureaci nagrody wygtosili swoje uwagi
i podziekowania. Nawet krotkie omowienie przeméwienia
i wystapien na uroczystosci wreczenia nagrod przekracza
ramy tej notatki, jednak wydaje sie uzasadnionym zacy-
towanie koncowej czesci wystapienia prof. Liftona oraz
przedstawienie laureatow.

Prof. Lifton zakonczyl swoje wystapienie sentencja:
»,Opowies¢ o mukowiscydozie jest opowiescia o jednym
z wielkich tryumféw medycyny. Ogromny jest wplyw
medycyny i lekéw na zycie pacjentéw i ich rodzin. Wspot-
praca pomiedzy lekarzami-klinicystami, badaczami aka-
demickimi, Narodowym Instytutem Zdrowia (NIH), orga-
nizacjami filantropijnymi i przemystowa biotechnologia
tworzy w Stanach Zjednoczonych potezny biomedyczny
ekosystem, ktory przynosi korzysci tak wielu. Te dziatania
nalezy utrzymac.

Wielka przyjemnoscia jest wyrazenie uznania i podzie-
kowan dzisiejszym laureatom nagrody Laskera i wszystkim,
ktoérzy przyczynili sie do ich niezwyktego wkiadu do badan
biomedycznych i do postepu ludzkosci.”



Prof. Michael J. Welsh pochodzi z niezamoznej ro-
dziny w rolniczym stanie lowa. Ksztatcit sie na publicznym
University of Iowa i w College of Medicine tego samego
uniwersytetu uzyskujac stopien doktora nauk medycznych
(MD). Staze zawodowe odbyt w University of California, San
Francisco, i w University of Texas Medical School w Ho-
uston specjalizujac sie w dziedzinie pulmonologii. Od 1981
r. pracuje w University of lowa, gdzie przeszedt cata droge
zawodowa uzyskujac tytuty Profesor of Internal Medicine
i Profesor of Molecular Physiology and Biophysics.

Dzialalnos¢ naukowa prof. Welsha skupia sie na mu-
kowiscydozie, a szczegdlnie na badaniach specyficznych
biatek CFTR (cystic fibrosis transmembrane conductance
regulator). Jego kluczowe odkrycie opiera sie na obserwacji,
ze biatko CFTR zawierajgce chorobowg mutacje F508del,
najpowszechniejsza mutacje wystepujaca u chorych na
mukowisydoze, moze by¢ transportowane na powierzchnie
komorek w niskiej temperaturze, ale ten proces nie odbywa
sie w normalnej temperaturze ludzkiego ciata. Wykazat
on tez, ze biatko z mutacjg F508del moze funkcjonowac
wiasciwie, gdy juz sie dostanie na powierzchnie komorek.
Na tej podstawie uznat, ze istnieje mozliwo$¢ modyfikacji
funkcjonowania zmutowanego biatka, co otworzyto droge
do poszukiwania lekéw na mukowiscydoze.

Dr Jesaus Tito Gonzalez jest chemikiem, wyzsze wy-
ksztatcenie (BSc) uzyskat na Rice University, Texas, a sto-
pien doktora nauk chemicznych na Princeton University,
New Jersey (w zakresie fizycznej chemii organiczne;j).

Jego wczesne zainteresowania badawcze koncentrowaty

sie na syntezie porfiryn zwigzanych z cytochromem P459,

ktory jest biatkiem wigzgcym sie z btong komoérkowa, oraz
na opracowaniu narzedzi molekularnych do badania biatek.
Staz podoktorski odbyt u prof. Rogera Tsiena, University
of California, San Diego, specjalisty w tym zakresie. Jego
pozniejsze zainteresowania zwrocity sie w kierunku biologii
biatek btony komoérkowej i opracowaniu molekularnych
znacznikéw do badania tych biatek za pomoca metod flu-
orescencyjnych lub jagdrowego rezonansu magnetycznego.
W okresie pracy nad Trikafta petnit funkcje Senior Director
Biology w firmie Vertex Pharmaueticals.

Dr Paul A. Negulescu urodzit sie w San Francisco
w inteligenckiej rodzinie emigrantéw z Rumunii. Studiowat
historie i fizjologie na University of California, Berkeley,
a stopien doktora w dziedzinie fizjologii uzyskat w 1990 r.

Byt on jednym z pierwszych pracownikéw firmy far-
-maceutycznej Aurora Bioscience (,startupu’), a jego
zainteresowania skupiaty sie na opracowaniu lekéw na
mukowiscydoze.

Badat mutacje biatka CFTR i zmiany molekularnych
kanatow transportu jonéw chlorkowych.

Jego zespot zastosowat efektywne badania skriningowe
biatek CFTR, co pozwolito na wynalezienie lekéw z grupy
»matych czasteczek”, Ivacaftor i Lumacaftor, korygujacych
dziatanie biatka obarczonego mutacja powodujaca muko-
wiscydoze. Po przejeciu Aurora Bioscience przez Vertex
Pharmaceuticals kierowat w tej firmie badaniami, ktére
doprowadzity do opracowania i produkciji Trikafty.

1. Lasker Foundation, https://laskerfoundation.org

Opracowat: Jerzy Wicha

Gtos ,,Matio”

Z przesziosci...

»,Clao ciato” czyli Witaj
Anoreksjo

Matio 4/2020

Kadry z zycia osoby zmagajacej sie z anoreksjg oraz
problemy zwigzane z ta choroba przedstawit prof. Wojciech
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»Ciao ciafo”,
czyli Witaj Anorexm'

WIrnwum,.,,.

Zamiasg welgnu

Cichy w swoim artykule ,Ciao Ciato, czyli Witaj Anoreksjo”,
opublikowanym w kwartalniku nr 2/2020.

Zwierzeta to nie zabawki
dla dzieci

Matio 4/2021

»>adze, ze jednym z najgorszych pomystow, jakie reali-
zuja doroéli, jest kupowanie zwierzaka dziecku na prezent
z okazji urodzin, komunii czy jakiejkolwiek uroczystosci,
bez wczes$niejszego uzgodnienia i odpowiedniego przygo-
towania zarbwno dziecka, jak i pozostatych domownikow.
Takie zdanie wyrazit w swoim artykule lekarz alergolog,

ktory pracuje z dzie¢mi cierpiacymi na mukowiscydoze.
Wiecej na ten temat w artykule ,Zwierzeta to nie zabawki
dla dzieci,,autorstwa Roberta Piotrowskiego, opublikowa-
nym w naszym kwartalniku nr 4/2021.”

Zwuerzeta
to nie 53 zahawkl dia dzieci

Pomoc Ukrainie
Matio 2/2022

Po wybuchu wojny w Ukrainie Fundacja MATIO bardzo
szybko podjeta dziatania na rzecz pomocy humanitarnej,
szczegblnie osobom chorym na mukowiscydoze. Dla
uchodzcow, ktorzy trafili do naszej fundacji, przygoto-
walismy rézne formy wsparcia, miedzy innymi warsztaty
majace na celu wprowadzenie rodzicéw i opiekunéw oséb
chorych na mukowiscydoze w realia leczenia oraz opieki
zdrowotnej w Polsce. O tych dziataniach informowali$my
na tamach naszego kwartalnika.
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Pomoc Ukrainie

Lapiac oddech.

Nasze niezwykle ptuca,
ich sita, stabosci i przysziosé

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

czesc 5

Ze wsparciem Fundacji CF, Negulescu i jego
zespol podjeli badania na tym zagadnieniem. Pla-
nowali przeprowadzi¢ testy przesiewowe tysiecy lekow,
zeby sprawdzi¢, czy poprawiaja one przewodnictwo jonoéw
chlorkowych w komérkach CF, w probéwkach, a nastepnie
sprawdzi¢ w badaniach na ludziach te z nich, ktére oka-
zatyby sie skuteczne. Aby mie¢ pojecie o przewidywanym
prawdopodobienstwie sukcesu, zespét Aurory ocenil, ze
musi przetestowac¢ wiecej niz milion réznych zwiazkow,
zeby wytypowac kilka najbardziej obiecujacych do dal-
szych badan na pacjentach.

Projekt rozpoczeto na poczatku 1998 r., a w 2000 r. za-
czeto robi¢ pewne postepy, przy wkiadzie inwestycyjnym
Fundacji CF w wysokosci 46 milionéw dolaréw. W celu
przeprowadzenia testow matych czasteczek poza ustrojem
nalezalo przede wszystkim opanowac wytwarzanie
komorek z takim samym defektem genetycznym,
jak maja komorki pacjentéw z mukowiscydoza.
Byt to niezbedny pierwszy krok w badaniach. Ludzkie
nabtonkowe komérki od pacjentéw CF bytyby najlepsze
do takich badan, jednakze uzyskanie odpowiedniej ilosci
takich komoérek byto nie do wyobrazenia — hodowanie
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ludzkich komoérek z defektem CF w wymaganej skali byto
zbyt trudne. Negulescu i jego zespdt zbadali dwadziescia
istniejgcych linii kultur komoérek nabtonkowych réznych
zwierzat, ktére byty stosowane w innych laboratoriach
i uznane za odpowiednie do prac badawczych. Potrzebowali
oni — aby linia komérkowa byta przydatna — zmienic¢ jej
DNA tak, zeby wiaczy¢ btad CF, a nastepnie upewnic sie, ze
komorki utrzymuja sie przy zyciu w czasie wykonywanych
testow na skuteczno$¢ lekéw. Zabrato im to miesigce, ale
i tak odbyto sie o wiele szybciej, niz gdyby zdecydowali sie
wytworzy¢ od poczatku swoja wiasna kulture komoérkowa.
Poszczescito sie im w tej pracy, gdyz jedna z pierwszych
badanych dwudziestu linii komoérkowych dziatata zgodnie
z wymaganiami, a byty to nabtonkowe komoérki z tarczycy
szczura. Po wyposazeniu tych komoérek w defekt gene-
tyczny CF naukowcy mogli wstrzykiwa¢ mate czgsteczki
do zmodyfikowanych nabtonkowych komoérek tarczycy
szczura i obserwowac, czy nastepuje poprawa w przewod-
nictwie chlorkéw.

Nastepnie nalezalo skonstruowaé¢ zautomaty-
zowang aparature do prowadzenia doswiadczen,
poniewaz reczne prowadzenie badan przesiewo-
wych miliona zwiazkow nie mialo realistycznych
perspektyw. Kazdego dnia do tysiecy probéwek nalezato
w zréznicowanych odstepach czasach dodawa¢ mikrosko-
pijne ilosci kultury i odpowiedni lek. Nie mozna byto sobie
nawet wyobrazi¢, ze pojedyncza osoba, albo nawet zesp6t
ludzi wykona taka prace w koniecznej skali. Nie stworzono
do tego czasu robotéw laboratoryjnych, a wobec tego zespot
zakupit roboty z przemystu motoryzacyjnego. Maszyny te,
zbudowane do giecia stali, byty zbyt toporne i na poczatku
wiele probowek sie pottukto i wiele naczyn z komérkami
znalazto sie na podtodze. Ostatecznie jednak inzynierowie
sobie poradzili i uruchomili wielkiej przepustowosci testy
przesiewowe na leki, ktére mogtyby naprawi¢ uszkodzone
przez CF biatka.

Testowanie tysiecy zwiazkéw byto ogromnym przedsie-
wzieciem i Paul Negulescu przyznaje, ze jego zespot zdotat
je skutecznie przeprowadzi¢ tylko dzieki nadzwyczajnej
pomocy i wsparciu ze strony Fundacji i wspolnoty CF. Jeden
z wczesnych kontaktéw Negulescu z tymi srodowiskami
pozostawit na nim niezatarte wrazenie. A byta to wizyta
czteroletniego pacjenta w laboratorium dzien przed akcija
zbierania funduszy, w ktérej razem uczestniczyli. Powie-
dziat on ,Chciatbym wam wszystkim podziekowa¢, ze
pracujecie nad witaminami dla mnie”. Mieszanina nadziei,
poczucia zagrozenia, niewinnosci i wdziecznosci wyrazone
przez to dziecko dotkniete wyniszczajaca chorobg trafity
Paulowi do serca. Potaczone sita woli i poczucie obowiazku

pozwolity mu przetrwa¢ mimo wszystkich slepych uliczek,
do ktoérych prowadzity badania, mimo wielu rozczarowan
i nieprzespanych nocy i mimo przeszkdd, na ktére natrafit.

Sposrod miliona zbadanych zwiazkéw na komoérkach
szczura, mniej niz sto wykazato aktywnos¢ w kierunku
polepszenia przewodzenia chlorkéw. Po zidentyfiko-
waniu tych potencjalnych lekow, zespol badaw-
czy przystapil do testowania ich na wlasciwych
ludzkich komérkach oskrzelowych, noszacych
defekt CF. Po tym procesie pozostata zaledwie garstka
potencjalnych kandydatéw. Dwa z nich wyrézniaty sie
szczegolnie, a zatem specjalisci w zakresie chemii lekow
podjeli prace, zeby poprawic¢ ich efektywnos$¢ (jak duza
dawke leku nalezy przyjmowac) z zachowaniem spektrum
dziatania (zakresu dziatania leku) oraz polepszy¢ absorp-
cje. Musieli oni odrzuci¢ najbardziej aktywny zwiazek,
poniewaz nie spetniat on innych kryteriéw, ale na koniec,
otrzymali pierwszy lek, ktéory z przekonaniem mogli
skierowa¢ do badan klinicznych. Zwigzek ten, oznaczony
symbolem VX-770 mogt by¢ stosowany tylko wobec tych
chorych na mukowiscydoze, ktérych dotkneta mutacja
oznaczona jako G551D. To nie byta odmiana genetyczna,
ktéra w 1989 r. rozpoznali w swoich laboratoriach Tsui
i Collins. W pézniejszych badaniach wykazano, ze biatko
CF, majace 1480 aminokwasow i obejmujace 180 000 par
zasad, moze ulega¢ mutacjom powodujacym nieprawidto-
we dziatanie w setkach réznych miejsc. Mutacja G551D
wystepowata tylko u 4 procent catej populacji chorych na
mukowiscydoze. Jednakze byto to przetomowe zdarzenie
dla catej dziedziny — odkrycie, ze mate czgsteczki mogg
naprawic¢ co$, co ulegto zepsuciu.

Historia omal nie skonczyla sie w tym miejscu,
poniewaz Aurore nabyla inna firma Vertex Phar-
maceuticals zlokalizowana w Cambridge, Massa-
chusetts. Podobnie, jak Aurora, Vertex koncentrowata sie
na lekach opartych na matych czasteczkach. Ale tym, co
zainteresowato Vertex w Aurorze byty nie jej badania nad
mukowiscydoza, lecz jej technologia testéw przesiewowych
wysokiej przepustowosci. Nowa firma zamierzata testy
te zastosowac¢ do badan nad majacymi duzy zbyt lekami
przeciw rakowi i przeciw z6ttaczce, otwierajgcymi jej dostep
do rynku milionéw pacjentéw. Kiedy nowe kierownictwo
krytycznie przyjrzato sie kontraktowi Aurory z Fundacja
CF okazato sie, ze swiat CF ogranicza sie do trzydziestu
tysiecy pacjentéw w Stanach Zjednoczonych i siedemdzie-
sieciu tysiecy na catym $wiecie. Zaczeto powaznie rozwazac
odstapienie od umowy.

Vertex takze niepokoita sama forma wspodtpracy z orga-
nizacjami o charakterze niezarobkowym (non-profit) takimi,



jak Fundacja Mukowiscydozy. W tym czasie nie istniaty
przedsiewziecia o charakterze charytatywnym w ramach
duzych inwestycji prywatnych przedsiebiorstw farmaceu-
tycznych nastawionych na zysk, to co obecnie znamy jako
przedsiewziecia ,filantropijne” (philanthropy). Wspotpraca
Vertex z Fundacjg Mukowiscydozy bytaby zatem nowym
modelem dziatania w przemysle farmaceutycznym, nie
majacym dotad precedensu. Bob Beall pamietat, ze kiedy
rozpoczynat naktania¢ firmy farmaceutyczne do tego typu
dziatan rozmowy byty krétkie. Méwili mu: ,Po pierwsze,
choroba, ktéra pan reprezentuje ma zbyt maty zasieg. Po
drugie, jestescie organizacja charytatywng”. Pod koniec lat
90. wprowadzenie nowego leku na rynek kosztowato okoto
800 milionéw dolaréw i trwato okoto 15 lat, a firmy musiaty
mysle¢ o tym, zeby uzyskac nalezyty zwrot zainwestowa-
nych pieniedzy. Bob uwazat sie za szczesliwca z powodu
korzystnych relacji z Aurora. Teraz zostaty one zagrozone.!!
Entuzjazm gléwnych pracownikéw naukowych,
ktorych wiekszos¢ wywodzila sie z Aurory, byt
jednym z czynnikow sprzyjajacych decyzji Vertexu
o kontynuowaniu badan. Na spotkaniu z Dyrektorem
do spraw naukowych Vertexu, pracownik badawczy Fred
Van Goor miat wyktad na temat rozmaitych lekow, doda-
jac do kazdego z nich przypuszczalng wartos¢ sprzedazy.
Jeszcze zanim doszed}t do leku przeciw mukowiscydozie
VX-770, dyrektor zaczat pakowa¢ swoja aktéwke. Dr Van
Goor spojrzat na plan wyktadu w Power Point i zobaczyt, ze
zostato mu jeszcze trzydziesci przezroczy na temat VX-770
i zrozumiat, ze musi sie $pieszy¢. Pominat wszystkie prze-
zrocza, az do ostatniego video przedstawiajacego w czasie
rzeczywistym usuwanie chlorkéw z komérki przy dziataniu
VX-770. Najpierw wida¢, jak jony chlorkowe uwiezione sa
wewnatrz komoérki, podczas gdy na zewnatrz zalega wysu-
szony i stwardniaty $luz; nastepnie do komorki dostaje sie
VX-770, dzieki czemu chlorki wydostajg sie na zewnatrz,
a Sluz wyraznie sie rozrzedza, przywracajac komorke do
zycia. Dyrektor odtozyt aktéwke i zaczat zadawac pytania
dotyczace tego nowego leku.

Nie catkiem jednak udato sie przekona¢ Vertex. Bob
Beall na spotkaniu z Prezesem Vertexu, Joshem Borgerem,
zwracat uwage na uwarunkowania niematerialne — na
zaangazowanie naukowcow, ktérzy przyszli z Aurory,
jak rowniez tych, zwigzanych z Fundacja Mukowiscydo-
zy. Podkreslat, ze Fundacja juz sie zobowigzata wytozy¢
znaczna kwote pieniezna, a badania kliniczne spotkaja
sie z niezwyklym poparciem ze strony zarejestrowanych
pacjentow, a takze z poparciem srodowisk naukowych
i intelektualnych w catym kraju.

Szczesliwie dla wszystkich Vertex zdecydowal,
Ze pozostanie w rozgrywce o lek na CF. Uznal, ze ta
nowa klasa srodkéw farmaceutycznych ma przysztoscé, a co
tez miato znaczenie, ze praca z Fundacija bedzie tatwiejsza
niz praca z typowymi firmami lichwiarskimi finansujacymi
badania, ktore ciggle nalegaty na zyski. Fundacja koncen-
trowata sie na tym, zeby znalez¢ i udostepni¢ w sprzedazy
lek, ktory polepsza warunki zycia. Zysk miat znaczenie
drugorzedne. Vertex wreszcie sie przekonat i podjat nowe
przedsiewziecie filantropijne.

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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FIZJOTERAPIA

Fizjoterapia
w warunkach domowych
- hiemowleta

Fizjoterapia niemowlat prowadzona przez rodzicéw
w domu bywa stresujgcym elementem leczenia dziecka
z mukowiscydozg. W tym artykule chciatabym zwrécic¢
uwage na najwazniejsze aspekty, o ktorych nalezy pamietac
podczas pracy z pacjentem w wieku niemowlecym.

Inhalacje u niemowlat nalezy wykonywac nebulizatorem
z maseczka. Rozmiar maseczki powinien by¢ indywidualnie
dobrany do twarzy dziecka. Prawidtowo dopasowana ma-
seczka powinna obejmowac nos i usta dziecka. W trakcie
inhalacji opiekun powinien ja szczelnie trzymac tak, aby
caty aerozol byl wdychany przez dziecko. Niektore nie-
mowleta lubig w trakcie inhalacji otwierac buzie — niekiedy
pomocne w tej sytuacji moze by¢ uzycie wiekszej maseczki
niz podczas inhalacji z zamknieta buzia.

WAZNE! Co zmniejsza skuteczno$é inhalacji?
I Uzywanie maseczki ze smoczkiem w buzi dziecka —

uniemozliwia to prawidtowe wdychanie aerozolu.
I Wykonywanie inhalacji podczas ptaczu — zmienia sie

wtedy wzorzec oddechowy: skraca sie wdech, a wydtuza

wydech.

Ile czasu powinna trwa¢ inhalacja? To pytanie czesto
zadawane jest przez rodzicow matych dzieci. Zwykle zaleca
sie podanie 3 ml roztworu soli fizjologicznej lub hiperto-
nicznej (3—7%). Czas nebulizacji zalezy od rodzaju i mocy
inhalatora — $rednio trwa 10-15 minut. Warto obserwowac,
czy czas inhalacji przy tej samej objetosci i stezeniu pozo-
staje staty. Jego wydtuzenie moze $wiadczy¢ o koniecznosci
wymiany nebulizatora lub filtra, badz o przegladzie catego
urzadzenia.

Skutecznos¢ inhalacji wzrasta, gdy przechodzi sie z ma-
seczki na ustnik. Zachecam rodzicéw, aby rozpocza¢ nauke
tej techniki poprzez zabawe. Dobrze jest pozwoli¢ dziecku

obejrze¢ nebulizator z ustnikiem i pobawic¢ sie nim — czesto

wzbudza to duze zainteresowanie. Warto od razu pokaza¢
dziecku, jak prawidtowo obejmowac ustnik. Pomocne bywa,
gdy rodzic pokazuje te czynno$¢ na wiasnym urzadzeniu
— dzieci chetnie ucza sie przez nasladowanie.

Roéwnoczesnie nalezy dobra¢ odpowiedni klips noso-
wy. Jego zaktadanie réwniez warto przeé¢wiczy¢ poprzez
nasladowanie rodzica lub rodzenstwa. Pierwsze inhalacje
z ustnikiem powinny odbywac¢ sie przy zatkanym nosie
(klipsem lub reka opiekuna) i stanowi¢ element zabawy po
prawidlowo wykonanej inhalacji z maseczka.

Podczas nauki oraz przechodzenia z maseczki na ust-
nik nalezy jeszcze raz pochyli¢ sie nad stezeniem soli
wykonywanej inhalacji — sél hipertoniczna powinna by¢
zawsze indywidulanie dobrana do pacjenta i jego toleran-
cji. W czasie inhalacji z wykorzystaniem ustnika stezenie
podczas pierwszych prob jest nieco nizsze niz stezenie soli
podawanej w inhalacji z wykorzystaniem maseczki.

Technika drenazu u niemowlat powinna by¢ dostosowa-
na do potrzeb i mozliwosci dziecka. Zazwyczaj trwa 10-15
minut. Zarébwno inhalacje, jak i drenaz nalezy wykonywac
w pozycjach zalecanych przez osrodek prowadzacy.

Chciatabym zwréci¢ uwage na pozycje opiekuna. Rodzic
wykonujacy zabieg rowniez powinien by¢ utozony wy-
godnie i stabilnie — komfort opiekuna wptywa na jakosé¢
i bezpieczenstwo wykonywanych czynnosci.

Niemowleta bardzo lubia rutyne — daje im poczucie bez-
pieczenstwa. Warto ustali¢ state pory inhalacji i drenazu.
Powtarzalno$¢ zabiegbw poprawia wspdtprace dziecka i nie-
jednokrotnie pomaga zmaksymalizowa¢ skutecznos¢ terapii.

Po kazdym uzyciu sprzet do fizjoterapii oddechowej
nalezy roztozy¢ na czesci, umy¢ w cieptej wodzie z do-
datkiem ptynu do mycia naczyn, doktadnie optukac¢ pod
biezaca woda, a nastepnie wyparzy¢ (np. we wrzatku lub

W wyparzaczu).



Pamietaj, aby wykonywac¢ wszystkie zabiegi inhalacyj-
no-drenazowe zgodnie z zaleceniami oSrodka prowadzace-
go. Informacje z wizyt najczeSciej znajduja sie na kartach
wypisowych ze szpitala. Korzystaj z wizyt kontrolnych,
zapisuj pytania i zadawaj nawet te, ktoére wydaja sie bta-
he. Warto rozwiewac wszelkie watpliwosci u specjalistow,
ktorzy najlepiej znaja i prowadza Twoje dziecko.

KACIK SOCJALNO-PRAWNY

BON CIEPLOWNICZY

Bon cieptowniczy to Swiadczenie finansowe wprowa-
dzone w Polsce w 2024 roku, majace na celu wsparcie
gospodarstw domowych w optacaniu kosztéw ogrzewania.
Planowane jest przedtuzenie bonu cieptowniczego na lata
2025-2026, w ramach nowego projektu ustawy — oto naj-

wazniejsze informacje.

Harmonogram i zasady

Okres wsparcia

I Druga potowa 2025 roku (lipiec—grudzien 2025), wspar-
cie przyznawane jednorazowo.

I Caly rok 2026, rowniez jednorazowo — cho¢ przepisy
przewiduja tez wyptate w dwoch transzach.

Kryteria dochodowe

Swiadczenie bedzie przystugiwato rodzinom spetniaja-
cym okreslone kryteria dochodowe:

I jednoosobowe gospodarstwo — jesli dochdéd miesieczny
nie przekroczy 3 272,69 zt
I wieloosobowe — granica dochodu nie przekroczy 2

454 52 7z} na osobe.

Obowiazuje zasada ,ztotowka za ztotéwke” — wsparcie
bedzie przyznawane takze przy przekroczeniu progu, ale
pomniejszane o nadwyzke dochodu.

Minimalna kwota bonu to 20 zt.

Bon cieplowniczy bedzie wyplacany gospodar-
stwom domowym, ktére:

I korzystaja z ciepta systemowego (sieciowego),
I ptaca za ciepto powyzej 170 z/G].

Terminy skfadania wnioskow

I 2025 - od 3 listopada do 15 grudnia 2025 r.
I 2026 — od 1 czerwca do 31 lipca 2026 .

Aleksandra Cichocka

Kiliniczny OddZziat Chordb Pluc, Samodzielny Zespdt Publicznych Zaktadéw Opieki
Zdrowotnej im. Dzieci Warszawy w Dziekanowie Lesnym, ul. Marii Konopnickiej 65, 05-092
tomianki (tel. 607 811063, e-mail: olacO4@gmail.com)

Wyptaty sSrodkdw

I Za okres lipiec—grudzien 2025 — planowana wyptata
w [ kw. 2026 .

I Za 2026 — wyptata w III kw. 2026 r.

Podsumowanie

I Bon cieptowniczy zostanie przedtuzony na II potowe
2025 i caty 2026 rok.

I Kryteria dochodowe i zasada “ztotéwka za ztotowke”
pozostaja.

I Wnioskowa¢ mozna odpowiednio od listopada 2025 oraz
od czerwca 2026.

I Wsparcie wzrosnie w zaleznosci od cen ciepta, maksy-
malnie do 3 500 zt w 2026 roku.

Zrédio: https://www. gov.pl/web/premier/projekt-ustawy-o-bonie-cieplowniczym-oraz-o-
Zmianie-niektorych-innych-ustaw

[
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OD 25 SIERPNIA MOZNA ZASZCZEPIC SIE W APTECE

PRZECIW 11 CHOROBOM

Osoby, ktore ukonczyty 18. rok zycia, moga wykupi¢
szczepionke w aptece i zosta¢ bezptatnie zaszczepione na
miejscu przez farmaceute.

Wyjatkiem jest szczepionka przeciw COVID-19 kupio-
na przez Ministra Zdrowia, ktéra jest nieodptatna oraz
wybrane szczepionki refundowane wedtug wskazan (65+,
dla kobiet w cigzy).

W aptekach mozna sie zaszczepi¢ przeciw:
COVID-19,

grypie,

kleszczowemu zapaleniu mozgu,

btonicy, tezcowi, krztuscowi,

HPV

pneumokokom

potpascowi

odrze, Swince, rézyczce

ostremu nagminnemu porazeniu dzieciecemu (poliomy-

elitis)

I wirusowemu zapaleniu watroby typu a lub wirusowemu
zapaleniu watroby typu b

I zakazeniom wirusem syncytialnym uktadu oddechowe-

go (rsv)*

Szczepienia - to musisz wiedzieé

1. Szczepionki sa wydawane z apteki na podstawie
recepty (od lekarza lub farmaceuty).

2. Jezeli na szczepionke przeciw COVID-19 masz wy-
stawione skierowanie, ktore otrzymasz automatycznie
w Internetowym Koncie Pacjenta, to nie potrzebujesz
juz dodatkowej recepty wystawionej przez lekarza lub
farmaceute.

3. Zalecane szczepienia w aptece dotycza osob, ktoére
ukonczyty 18 lat. Szczepienia dzieci i mlodziezy po-
nizej 18 roku zycia sa mozliwe tylko w POZ.

Gdzie sie zaszczepisz?

Zalecane szczepienia przyjmiesz w poradni POZ lub
w aptece, ktéra ma podpisang umowe z Narodowym Fun-
duszem Zdrowia w zakresie szczepien.

W zaleznosci od rodzaju szczepionki i wieku otrzymasz
je bezptatnie, z czesciowa refundacija lub petnoptatnie.

Dla koga szczepionki sa ze znizka
lub bezptatne?

Recepte na szczepionke z refundacja moze wystawic le-
karz lub farmaceuta. Refundacja NFZ przystuguje zgodnie ze
wskazaniami okreslonymi w obwieszczeniu Ministra Zdro-
wia. Dla oséb, ktore nie maja prawa do swiadczen NFZ lub nie
spetniajg warunkow refundaciji szczepionki sa petnoptatne.

1. Szczepienie przeciw grypie (szczepionka Eflu-
elda Tetra) — ze znizka 50%: (czynne uodpornienie) dla
0s6b dorostych w wieku 60 lat i starszych

2. Szczepienie przeciw grypie (szczepionka Va-
xigripTetra)

— bezptatnie: uprawnienie dodatkowe S (seniorzy po 65
roku zycia) oraz C (kobiety w cigzy)

— ze znizka 50%: (czynne uodpornienie) dla oséb dorostych
oraz dzieci od ukonczenia 6. miesigca zycia
3. Szczepienie przeciw grypie (szczepionka In-

fluvac Tetra)

— bezptatnie: uprawnienie dodatkowe S (seniorzy po 65 r.
zycia) oraz C (kobiety w cigzy)

— ze znizkg 50%: dla os6b dorostych i dzieci w wieku od
6 miesiecy
4. Szczepienie przeciw pneumokokom (szcze-

pionka Prevenar 13) — ze znizkg 50%: (profilaktyka) dla
0s6b powyzej 65 roku zycia ze zwiekszonym lub umiarko-
wanym do wysokiego ryzykiem choroby pneumokokowej
tj. z przewlek}a choroba serca, przewlekta choroba watroby,
przewlekta choroba ptuc, cukrzyca, implantem $limako-
wym, wyciekiem ptynu moézgowo-rdzeniowego, wrodzona
lub nabyta asplenia, niedokrwistosciag sierpowata i innymi
hemoglobinopatiami, przewlekta niewydolnoscia nerek,
wrodzonym lub nabytym niedoborem odpornosci, uogol-
niong choroba nowotworowg, zakazeniem wirusem HIV,
choroba Hodgkina, jatrogenna immunosupresja, biataczka,
szpiczakiem mnogim, przeszczepem narzadu litego

5. Szczepienie przeciw polpascowi (szczepionka
Shingrix)

— bezptatnie (ze znizka 100%): uprawnienie dodatkowe S
(seniorzy po 65 roku zycia)

— ze znizka 50%: (profilaktyka pdétpasca i neuralgii pot-
pascowej) dla oséb wieku 18 lat i starszych o zwiekszo-
nym ryzyku zachorowania na pdtpasiec tj. z przewlekta
choroba serca, przewlekla choroba ptuc, cukrzyca,
przewlekta niewydolnoscia nerek, wrodzonym lub
nabytym niedoborem odpornosci, uogélniona choro-



ba nowotworowg, zakazeniem wirusem HIV, chorobg
Hodgkina, jatrogenna immunosupresja, biataczka,
szpiczakiem mnogim, przeszczepem narzadu litego,
reumatoidalnym zapaleniem stawoéw, tuszczyca, tusz-
czycowym zapaleniem stawow, nieswoistym zapaleniem
jelit, zesztywniajagcym zapaleniem stawéw kregostupa,
stwardnieniem rozsianym, toczniem uktadowym
6.Szczepienie przeciw RSV (szczepionka Abrysvo)

— bezptatnie (ze znizka 100%): uprawnienie dodatkowe S
(seniorzy po 65 roku zycia) oraz C (kobiety w cigzy)

— ze znizka 50%: (profilaktyka zakazen RSV u dorostych)
dla os6b w wieku 60 lat i starszych
7. Szczepienie przeciw wirusowi brodawczaka

ludzkiego typy 16 i 18 (szczepionka Cervarix) —

ze znizka: dla oséb po ukonczeniu 18 roku zycia, profi-
laktyka zmian przednowotworowych szyjki macicy oraz
raka szyjki macicy zwiazanych przyczynowo z wirusem
brodawczaka ludzkiego (HPV) typu 16 i 18

WAZNE! To lekarz lub inna osoba uprawniona
do wystawienia recepty decyduje o poziomie od-
platnosci za szczepienie.

Podanie szczepien zalecanych jest dla Ciebie bezptatne.
Ptaci za nie Narodowy Fundusz Zdrowia.**

*https.//www.gov.pl/web/zdrowie/

**https://www.nfz.gov.pl/aktualnosci

NIEODPEATNA POMOC PRAWNA DLA OSOB
Z NIEPEENOSPRAWNOSCIAMI

W ramach rzadowego systemu nieodptatnej pomocy
prawnej, kazda osoba w trudnej sytuacji zyciowej — w tym
osoby z niepetnosprawnos$ciami — moze skorzystac z bez-
ptatnego wsparcia prawnego oraz obywatelskiego.

Porada prawna udzielana jest w przypadku, gdy pro-
blem, z ktérym boryka sie obywatel, ma typowo prawny
charakter. Porady prawne udziela prawnik z odpowiednim
doswiadczeniem, np. adwokat, radca prawny, aplikant rad-
cowski lub adwokacki.

Pomoc obejmuje m.in.:

I udzielanie informacji o obowigzujacym stanie prawnym

i przystugujacych uprawnieniach,

I pomoc w sporzadzeniu pism urzedowych,
I wsparcie w przygotowaniu do postepowan sgdowych

i administracyjnych,

I mediacje.

Kto moze skorzystac¢?

Z pomocy moga skorzysta¢ wszyscy obywatele, kto-
rzy nie sa w stanie ponies¢ kosztow odptatnej pomocy
prawnej, po ztozeniu stosownego os$wiadczenia. Osoby
z niepetnosprawnos$ciami maja prawo do skorzystania
z pomocy na takich samych zasadach, z uwzglednieniem
ich szczegdlnych potrzeb.

Gdzie i jak uzyskaé pomoc?

Nieodptatna pomoc prawna S§wiadczona jest w punktach
zlokalizowanych na terenie catej Polski — w urzedach, sta-
rostwach, centrach pomocy spotecznej oraz organizacjach
pozarzadowych.

Osoby z niepelnosprawnosciami maja mozliwoscé:
| umowienia wizyty w formie zdalnej (telefonicznie lub

online),

I zgloszenia potrzeby skorzystania z ttumacza jezyka
migowego lub innej formy dostepnosci,

| uzyskania materiatow informacyjnych w wersji dostep-
nej (np. w tekscie fatwym do czytania — ETR).

Gdzie znalezé wiecej informacji?

Szczegdtowe informacje o zasadach udzielania nie-
odptatnej pomocy prawnej, lokalizacji punktoéw oraz
mozliwoSciach umoéwienia wizyty znajdujg sie na stronie
Ministerstwa Sprawiedliwosci: https:/www.gov.pl/web/
nieodplatna-pomoc/npp

Zrédlfo: https://niepelnosprawni.gov.pl/
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Z ZYCIA FUNDACJI

25. JUBILEUSZOWE WARSZTATY EDUKACYJNO-
-SZKOLENIOWE FUNDAC]I MATIO — SPOTKANIE
WIEDZY, DOSWIADCZENIA I WSPOLNOTY

W dniach 19-20 wrzes$nia 2025 roku w krakowskim
hotelu Campanile odbyty sie 25. Jubileuszowe Warsztaty
Edukacyjno-Szkoleniowe, ,Mukowiscydoza 2025”, organi-
zowane przez Fundacje MATIO. To wyjatkowe wydarzenie
zgromadzito 60 uczestnikéw — opiekunéw chorych na
mukowiscydoze, goscili$my jednego chorego oraz profesjo-
nalistéw zwigzanych z leczeniem i wspieraniem oséb z ta
choroba. Swoja wiedza i dos§wiadczeniem podzielito sie 12
wyktadowcow reprezentujacych rézne dziedziny medycyny,
psychologie oraz nauki o zdrowiu.

Tegoroczna, jubileuszowa edycja miata szczegdlnie
uroczysty charakter — podkreslata nie tylko wage wiedzy
i edukacji w codziennym radzeniu sobie z mukowiscydozg,
ale réwniez 25 lat systematycznej pracy Fundacji na rzecz
poprawy jakosci zycia pacjentéw i ich rodzin.

Program warsztatow zostat zaplanowany w taki sposéb,
aby zapewni¢ uczestnikom nie tylko dostep do najnowszej
wiedzy medycznej, ale takze stworzy¢ przestrzen do ak-
tywnego uczestnictwa i zadawania pytan. Wsréd wykta-
dow znalazty sie zarbwno klasyczne prezentacje z zakresu
pulmonologii, gastroenterologii, genetyki czy dietetyki, jak
i nowoczesne, interaktywne formy pracy.

Duzym zainteresowaniem cieszyty sie warsztaty z fi-
zjoterapii, podczas ktorych uczestnicy mogli w praktyce
poznac¢ techniki wspomagajace codzienna terapig. Inno-
wacyjna forma byt réwniez interaktywny quiz dotyczacy
zagadnien zwigzanych z ochrona przed zakazeniami — te-
mat niezwykle istotny dla oséb zmagajgcych sie z muko-
wiscydoza.

Waznym elementem spotkania byty wystapienia psy-
chologdw. Poruszano tematy zwigzane z codziennym funk-
cjonowaniem os6b chorych, wptywem przewlektej choroby
na jako$¢ zycia, relacjami rodzinnymi oraz wsparciem
emocjonalnym. Takie podejscie pozwolito na holistyczne
ujecie wyzwan, przed jakimi stoja osoby z mukowiscydoza
i ich bliscy.

Nieodtacznym aspektem warsztatow byta mozliwosé
bezposredniego kontaktu z ekspertami, zadawania pytan,
a takze rozméw miedzy uczestnikami. Dla wielu rodzin takie
spotkania sa nie tylko zrodtem wiedzy, ale przede wszystkim
okazja do poczucia wspoélnoty i wzajemnego wsparcia.

25 Warsztaty Edukacyjno-Szkoleniowe byty dowodem

na to, ze edukacja, zaangazowanie specjalistow oraz
aktywne uczestnictwo pacjentéw stanowia fundament
skutecznej opieki nad osobami z mukowiscydoza. Funda-
cja MATIO, organizujac wydarzenia tego typu, nie tylko
przekazuje wiedze, ale przede wszystkim buduje trwate
wiezi i wspiera na wielu ptaszczyznach.

Serdecznie dziekujemy wszystkim uczestnikom, prele-
gentom oraz wolontariuszom zaangazowanym w organi-
zacje tego wyjatkowego wydarzenia. Z nadzieja patrzymy
w przyszto$¢ — gotowi na kolejne lata wspdlnej pracy
i zaangazowania na rzecz lepszego jutra dla oséb z muko-
wiscydoza.

Z calego serca dziekujemy sponsorom, firmie Vertex
Pharmacuticals i MatioMed, ktérych wsparcie umozliwito
organizacje tegorocznych, jubileuszowych warsztatéw oraz
naszym Partnerom — Medgen Centrum Medyczne i Pro
Egenis. Dzieki Panistwa zaangazowaniu moglismy stworzy¢
przestrzen do nauki, wymiany do$wiadczen i budowania
relacji, ktére maja realny wptyw na zycie oséb z mukowi-
scydoza. Wasza pomoc jest nieoceniona — dziekujemy za
zaufanie i wiare w naszg misje.

Renata Dropinska
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SWIATOWY DZIEN
MUKOWISCYDOZY
(8 WRZESNIA)

Swiatowy Dzien Mukowiscydozy to moment, w ktorym
spotecznosci na catym Swiecie tacza sie, aby podnies¢
swiadomos$¢ na temat tej choroby, zwiekszy¢ zrozumienie
potrzeb chorych oraz okaza¢ solidarnos¢ ich rodzinom.

Swiatowy Dziern Mukowiscydozy
w Krakowie

Fundacja MATIO we wspotpracy z krakowskim HDK
przy MPK zorganizowata akcje edukacyjna potaczona
z kwestowaniem na rzecz chorych na mukowiscydoze.
7 okazji Swiatowego Dnia Mukowiscydozy, tramwaj nr 14
w Krakowie stat sie symbolem solidarnosci z osobami cho-
rymi na te rzadka chorobe. Pasazerowie mieli okazje nie
tylko dowiedzie¢ sie wiecej o mukowiscydozie, ale takze
wesprze¢ finansowo osoby zmagajace sie z jej trudami.

Wydarzenie nie mogtoby sie odby¢ bez zaangazowania
wolontariuszy, ktoérzy nie tylko zbierali datki, ale rowniez
dzielili sie wiedza na temat mukowiscydozy, pomagajac
zwiekszy¢ Swiadomos¢ na temat tej choroby. Ich poswiece-
nie i energia byty kluczowe, by akcja miata tak pozytywny
wptyw na spotecznos¢ lokalna.

Dzieki wspotpracy organizatoréw, wolontariuszy i pa-
sazerow, krakowski tramwaj stat sie miejscem spotkania,

ktore taczyto edukacje, pomoc i solidarnos¢. To Swietny

przykiad na to, jak wspolne dziatanie moze przyniesc realne
wsparcie potrzebujacym.

W tym roku réwniez kilka obiektow w Polsce —
w Szczecinie, Rzeszowie, a takze w Krakowie, roz-
Swietlilo sie na zielono. Zielen to kolor symbolizujgcy
walke z mukowiscydoza. To nie tylko wyraz wsparcia ze
strony miasta, ale takze wazny gest solidarnosci wobec
chorych i ich bliskich. Wybér koloru zielonego nie jest
przypadkowy — stanowi on symbol solidarnosci z cho-
rymi na mukowiscydoze i kojarzy sie z nadzieja, zyciem
oraz zdrowiem, a takze z oddechem, ktérego codziennie
brakuje osobom cierpiacym na te chorobe. Kolor zielony

koresponduje takze z barwami Fundacji Matio.

25 LAT MEDYCYNY

W RZESZOWIE

— SERCE NAUKI BIJE DLA
PACJENTA

Rok 2025 to wyjatkowy czas dla Collegium Medicum
Uniwersytetu Rzeszowskiego — mija wtasnie 25 lat od
rozpoczecia ksztatcenia na kierunkach medycznych. To
¢wier¢ wieku zaangazowania w rozwoj nauk medycznych,
edukacje przysztych lekarzy i specjalistéow ochrony zdro-
wia, a przede wszystkim — budowania $rodowiska opartego
na trosce o pacjenta.

7 ogromng wdziecznos$cig i uznaniem obserwujemy, jak
Collegium Medicum nie tylko rozwija zaplecze akademickie
i badawcze, ale rowniez otwiera sie na wspotprace z orga-
nizacjami spotecznymi i pacjenckimi. Fundacja Matio ma
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zaszczyt wspotpracowac z przedstawicielami uczelni przy
projektach edukacyjnych i prozdrowotnych, szczegélnie
w zakresie mukowiscydozy.

7 okazji jubileuszu sktadamy serdeczne gratulacje catej
spotecznosci Collegium Medicum. Zyczymy kolejnych
lat petnych odkry¢, empatii i nieustannej pasji w stuzbie
drugiemu cztowiekowi. Dziekujemy, ze jestescie tak blisko
potrzeb pacjentéw — nie tylko na salach wyktadowych, ale
takze w realnym zyciu.

XXXIV FORUM
EKONOMICZNE

W dniach 2—4 wrze$nia 2025 r., w Karpaczu
odbylo sie¢ XXXIV Forum Ekonomiczne po haslem
»Czas transformacji — jaka bedzie Europa przy-
szlosci?”

Forum Ekonomiczne, jest platforma dla prowadzenia
dialogu. Forum jest jednym z najwiekszych i najwazniej-
szych wydarzen gospodarczo-politycznych w Europie
Srodkowo-Wschodniej. To miejsce, w ktérym od ponad
trzydziestu lat spotykaja sie osoby o decydujacym wptywie
na losy Polski, Europy i Swiata.

Forum Ekonomiczne w Karpaczu charakteryzuje sie
rozbudowang strukturg programu merytorycznego, ktory
zostat podzielony na liczne $ciezki tematyczne. Kazda ze
Sciezek skupia sie na okreslonym obszarze tematycznym
i stanowi platforme dla paneli dyskusyjnych, debat oraz
prezentacji eksperckich, w ktérych uczestnicza liderzy
Swiata polityki, biznesu, nauki i organizacji spotecznych.

W tym roku liczba gosci przekroczyta 6000 oséb —
liderow swiata polityki, gospodarki, nauki, przedstawi-
cieli organizacji pozarzadowych i kultury. W programie
konferencji przewidziano ponad 500 wydarzen, w tym: 6
sesji plenarnych i setki paneli dyskusyjnych, kilkadziesiat
spotkan autorskich i wydarzen specjalnych, warsztatéw,
a takze kilka konferencji prasowych. Wydarzenia zostaty
zorganizowane w ramach nastepujacych sciezek tema-
tycznych: Al Forum, Forum Cyberbezpieczenstwa, Forum
Ochrony Zdrowia, Forum Regionéw, Strefa Uczelni, Go-
spodarka, Polityka Miedzynarodowa i Bezpieczenistwo,
Spoteczenstwo, Zrownowazony Rozwd;j.

Od 16 lat integralng czescig konferencji jest Forum
Ochrony Zdrowia, ktére gromadzi najwazniejsze postacie
z sektora medycznego w Polsce. Jest to przede wszystkim
platforma dyskusji o tematach zdrowotnych z uwzgled-
nieniem aspektu ekonomicznego w oparciu o dostepne
dane z udziatem wszystkich interesariuszy sektora zdro-

wotnego w Polsce i w Europie w nastepujacych obszarach:
finansowania i zarzadzania ochrong zdrowia, regulacyjnym
i innowacyjnym. W tej czesci forum wziat udziat prezes
Fundaciji MATIO Pawet Wéjtowicz.

Najbardziej uroczystym momentem Forum Ekono-
micznego sa gale, podczas ktérych wreczane sa nagrody
przyznawane przez Rade Programowa Forum wybitnym
postaciom oraz kluczowym firmom i organizacjom w na-
stepujacych kategoriach: Cztowiek Roku, Firma Roku
i Organizacja Pozarzgdowa Roku.

Zréaio: https://pap-mediaroom.pl/

FUNDACJA MATIO NA 20.
SYMPOZJUM EBHC 2025 —
WSPOLNIE DLA LEPSZE]
OPIEKI ZDROWOTNE]
OPARTE] NA DOWODACH

W dniach 9-10 pazdziernika 2025 roku odbyto sie ju-
bileuszowe, 20. Sympozjum Evidence-Based Health Care
(EBHC) — prestizowe wydarzenie naukowe poswiecone

-

- Evidence-driven,
- HTA-proven
Krakow, 9-10.10.2025

journey



przysztosci opieki zdrowotnej opartej na dowodach na-
ukowych. Od 2006 roku Sympozjum tworzy przestrzen do
interdyscyplinarnej debaty, co roku gromadzac od 200 do
300 uczestnikéw z kilkunastu krajow — w tym ekspertéw
HTA, decydentow, przedstawicieli organizacji pacjenckich,
badaczy i praktykéw ochrony zdrowia.

Tegoroczna edycja byta nie tylko okazjg do rozmoéow
o najnowszych trendach w EBM, ale takze do podsumo-
wania 20-letniego wptywu Sympozjum EBHC na rozwdj
systemow opieki zdrowotnej w Europie i na $wiecie.

W bogatym programie znalazty sie m.in.:

6 sesji tematycznych, poswieconych takim zagadnie-

niom jak nowa generacja dowodéw naukowych, cykl

zycia danych, Europejska Przestrzen Danych o Zdrowiu

(EHDS) czy zarzadzanie systemowe,

specjalna sesja we wspotpracy z WHO,

oraz wystapienia miedzynarodowych prelegentéw

z Irlandii, Niemiec, Turcji, Belgii, Wtoch i USA.

W wydarzeniu aktywnie uczestniczyli rowniez przed-
stawiciele Fundacji Pomocy Rodzinom i Chorym na Mu-
kowiscydoze, ktérzy reprezentowali srodowisko pacjen-
tow z mukowiscydoza. Ich udziat stanowit wazny wkiad
w dyskusje dotyczace réwnego dostepu do innowacyjnych
terapii, wyzwan w leczeniu choréb rzadkich oraz roli or-
ganizacji pacjenckich w procesie podejmowania decyzji
opartych na dowodach.

Obecnos¢ Fundacji Matio w gronie uczestnikow EBHC
2025 to kolejny krok na drodze do budowania silnego, pa-
cjentocentrycznego systemu ochrony zdrowia — zaréwno

w Polsce, jak i w wymiarze miedzynarodowym.

BUDOWANIE MOSTOW Z UKRAINA W KRAKOWIE —
SZKOLENIE ZESPOEOW WIELODYSCYPLINARNYCH

W MUKOWISCYDOZIE

W dniach 29-30 pazdziernika 2025 r. w krakowskim Ho-
telu Wyspianski odbyto sie Szkolenie Zespotu Wielodyscy-
plinarnego w Mukowiscydozie (MDT), zorganizowane przez
Stowackie Stowarzyszenie Mukowiscydozy we wspotpracy
z Fundacja MATIO oraz Ukrainskim Stowarzyszeniem
Mukowiscydozy, przy wsparciu firmy Vertex.

Spotkanie odbyto sie w ramach Projektu Rozszerzenia
Programu Twinning ECFS, a jego celem byta wymiana wie-
dzy i doswiadczen miedzy zespotami z Ukrainy a Centrum
Mukowiscydozy Hadassah z Jerozolimy, petniacym role

mentora dla osrodkéw w Zaporozu i Odessie.

W szkoleniu wziety udziat 44 osoby — lekarze, fizjote-
rapeuci i specjalisci z osrodkéw mukowiscydozy z Ukra-
iny. Zesp6t Hadassah poprowadzit praktyczne warsztaty
i prelekcje, obejmujace m.in. nowoczesne metody leczenia,
fizjoterapie, zywienie oraz organizacje pracy zespotowej
w centrach CF.

Pomimo trudnej sytuacji geopolitycznej, spotkanie
w Krakowie stato sie symbolem miedzynarodowej wspo6it-
pracy i solidarnosci, taczac specjalistéw i pacjentéow
w dazeniu do poprawy jakosci opieki nad chorymi na
mukowiscydoze.
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FUNDACYJNY MIKOEA] —
SPEENIAMY MARZENIA
MUKOLINKOW

Po raz kolejny Fundacja MATIO zrealizowata wyjatkowy
projekt ,Mikotaj dla Mukolinka”. To piekna tradycja, ktéra
co roku wnosi wiele radosci w zycie naszych podopiecznych
i ich rodzin.

Dzieci pisza listy do Fundacji, dzielac sie swoimi ma-
rzeniami i matymi pragnieniami. Dzieki zaangazowaniu
darczyncow — oséb prywatnych, firm, szkoét, stowarzyszen
oraz wolontariuszy — kazde z tych marzen ma szanse sie
spetni¢. Fundacja koordynuje caly proces, a czes¢ paczek
przygotowywana jest takze ze sSrodkéw wtasnych Fundacii.

W tym roku udato sie zrealizowa¢ az 160 paczek mi-
kotajowych oraz kilkadziesiat paczek $wiatecznych, dla
najbardziej potrzebujacych podopiecznych fundaciji. Kazda
znich to nie tylko prezent, ale przede wszystkim gest serca,
ktory daje dzieciom poczucie, ze sa wazne i pamigtane.

Projekt ,Mikotaj dla Mukolinka” to cos$ wigcej niz pre-
zenty. To dowdd, ze dobro naprawde potrafi sie mnozy¢.
Jeste$my ogromnie wdzieczni wszystkim, ktérzy wiaczyli
sie w akcje. Dzieki Wam w wielu domach zagoscit uSmiech
i Swiateczne ciepto.

7 catego serca dziekujemy wszystkim Darczyncom, Part-
nerom, Wolontariuszom i Przyjaciolom Fundacii, ktérzy po
raz kolejny pomogli nam stworzy¢ magie Swiat. To dzieki
Wam mozemy wswpdlnie nies¢ rados$¢, nadzieje i usmiech

naszym Podopiecznym!

KOMTUR POLSKA
— 25 LAT Z MISJA ,
WSPIERANIA PACJENTOW

W tym roku firma Komtur Polska obchodzi 25-lecie
dziatalnosci — ¢wier¢ wieku profesjonalizmu, zaangazowa-
nia i realnego wsparcia dla polskiej ochrony zdrowia. Jako
cze$¢ miedzynarodowej grupy Komtur Pharmaceuticals,
reprezentujacej ponad 60 lat tradycji w obrocie produktami
leczniczymi, Komtur Polska od niemal dwéch dekad dostar-
cza w Polsce leki i ustugi najwyzszej jakosci. Dwadziescia
lat obecnosci na rynku to wyjgtkowe osiggniecie, bedgce
dowodem konsekwencji i zaangazowania w realizacje misji,
jaka jest zapewnianie dostepu do nowoczesnych terapii
i rozwigzan poprawiajacych jakos$¢ zycia pacjentow.

Jako wyspecjalizowany dystrybutor innowacyjnych
terapii i lekéw na choroby rzadkie i ultrarzadkie — w tym
mukowiscydoze — Komtur Polska od lat stanowi nieoce-
nione wsparcie dla pacjentéw i ich rodzin. Komtur Polska
kazdego dnia przyczynia sie do poprawy jakosci zycia
pacjentéw z najtrudniejszymi diagnozami.

Fundacja Matio z duma wspotpracuje z firma Komtur,
doceniajac jej profesjonalizm, otwartos¢ na dialog oraz
gotowos¢ do dziatania tam, gdzie liczy sie kazda godzina
i kazdy oddech — szczegdlnie w kontekscie chordb rzadkich,
takich jak mukowiscydoza.

22 wrzesnia 2025 r., z okazji 20-lecia firmy Komtur Polska,
odbyta sie Jubileuszowa Gala, podczas ktoérej podsumowano
dwie dekady dziatalnosci przedsiebiorstwa. W wydarzeniu
uczestniczyt prezes Fundacji MATIO, Pawet Wojtowicz.

7 okazji jubileuszu sktadamy serdeczne gratulacje
i dziekujemy za nieustanng gotowos$¢ do dziatania tam,
gdzie potrzeby sa najwieksze. Zyczymy kolejnych lat dy-
namicznego rozwoju i dalszej owocnej wspotpracy na rzecz
pacjentéw z chorobami rzadkimi.

R.D.




MUKODIETA

Stres, zaburzenia koncentraciji,
problemy ze snem
i obnizony nastroj
a dieta w mukowiscydozie

czesc 1

Wstep

Mukowiscydoza to choroba, ktéra wymaga holistycz-
nego podejscia terapeutycznego. Poza leczeniem pulmo-
nologicznym i farmakologicznym, niezwykle istotnym
elementem opieki nad pacjentem z CF pozostaje terapia
zywieniowa. Coraz wiecej badan naukowych wskazuje na
Scisty zwigzek miedzy stanem odzywienia, dietg a funk-
cjonowaniem psychicznym pacjentéw z mukowiscydoza.
W niniejszym artykule przedstawiam, jak prawidlowe
zywienie moze wspiera¢ nie tylko zdrowie fizyczne, ale

takze dobry stan psychiczny, koncentracje oraz jakos¢ snu.

Nowa rzeczywistosé¢ - zmiana profilu
pacjentow w erze modulatoréw CFTR

Wprowadzenie modulatoréw CFTR, zrewolucjonizowato
oblicze mukowiscydozy i zmienito profil probleméw zdro-
wotnych, z jakimi borykaja sie pacjenci. Dawniej dominu-
jacym wyzwaniem byto niedozywienie, dzi$ coraz czesciej
spotykamy sie z nadwaga i otytoscia.

pulmonologiczne i gastroenterologiczne. Dieta w mukowi-
scydozie nie jest juz tylko wsparciem dla ptuc i jelit — ma
kluczowe znaczenie dla funkcjonowania moézgu, regulaciji
emocji i ogblnej jakosci zycia. W erze nowoczesnego le-
czenia konieczna jest indywidualizacja zalecen zywienio-
wych, oparta na pomiarach sktadu ciata i kontroli glikemii,
uwzgledniajaca nie tylko aspekty czysto metaboliczne, ale
takze wptyw diety na zdrowie psychiczne.

Psychologiczne wyzwania zwigzane
z zywieniem w mukowiscydozie

Dzieci i nastolatki w obliczu trudnosci zywieniowych

Mtodzi pacjenci z mukowiscydoza borykaja sie z sze-
regiem specyficznych wyzwan psychologicznych bezpo-
$rednio zwigzanych z odzywianiem. Nieche¢ do jedzenia
i wybidrczosé pokarmowa czesto wynikaja z przewlektych
dolegliwosci ze strony przewodu pokarmowego — bole brzu-
cha, wzdecia, biegunki sprawiaja, ze samo mys$lenie o po-

sitku moze by¢ nieprzyjemne. Do tego

Ta fundamentalna zmiana wymusita
rowniez przeksztalcenie podejscia
do zywienia — przestarzate zalecenia
typu »150% kalorii, zawsze ttusto” nie
odpowiadajg juz potrzebom wspot-
czesnych pacjentow z CF.

Wraz z poprawa stanu fizycznego
zmieniaja sie rowniez wyzwania psy-
chologiczne. Stres, depresja i zabu-
rzenia snu stajg sie rownie istotnymi
problemami wymagajacymi uwagi

jak dotychczas dominujace kwestie

dochodzi koniecznos¢ przyjmowania
enzymow trzustkowych przy kazdym
positku, co stanowi dodatkowe ob-
ciazenie i przypomnienie o chorobie.

Presja rodzinna i spoteczna to ko-
lejny ciezar spoczywajacy na mtodych
pacjentach. Poczucie bycia ,innym”
— dziecko, ktére musi jes¢ wiecej lub
inaczej niz rowiesnicy — moze prowa-
dzi¢ do izolacji spotecznej i obnizenia
samooceny. Zaburzenia obrazu ciata

nasilajg sie szczegoélnie u nastolatkow,

MATIO 4/2025
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ktorzy obserwuja réznice w masie
ciata czy sylwetce w poréwnaniu do
zdrowych kolegéw. Problem ten pa-
radoksalnie nasila sie po wiaczeniu
lekéw przyczynowych, kiedy po raz
pierwszy w zyciu wielu pacjentéw
doswiadcza normalnego lub nawet
nadmiernego przyrostu masy ciata.
U pacjentéow z CFRD (cukrzyca
w przebiegu mukowiscydozy) docho-
dzi dodatkowy lek przed hipoglike-

mig i przyrostem masy ciata. Szcze-

N

redukowanie dawek enzymow trzust-
kowych lub ich catkowite odstawia-
nie to dziatania, ktére mogg wydawac
sie pacjentom rozsadnym sposobem
na unikniecie przyrostu masy ciata,
ale w rzeczywistosci prowadza do
powaznych deficytéw zywieniowych.
Nadmierne ograniczanie insuliny
u pacjentow z CFRD — zjawisko
okreslane mianem diabulimii — jest

ryzykowne zarbwno metabolicznie,

jak i psychologicznie.

goblnie niepokojacym zjawiskiem jest
odstawianie insuliny przez nastolatkow w obawie przed
przyrostem masy ciata lub jako forma kontroli nad wtasnym
ciatlem. Niektdrzy mtodzi pacjenci siegaja po najbardziej
drastyczne rozwigzanie — odstawiaja leki przyczynowe jako
sposéb na redukcje masy ciata, narazajac sie na powazne
konsekwencje zdrowotne.

Dorosli pacjenci i nowe wyzwania

Dorosli pacjenci doswiadczaja innych, ale rownie istot-
nych trudnosci. Nadmierne kontrolowanie masy ciata
staje sie problemem szczegoélnie nasilonym po wiaczeniu
modulatoréw CFTR, ktore czesto poprawiaja wchianianie
i prowadza do wzrostu masy ciata. Dla wielu dorostych
pacjentéw, ktorzy przez cale zycie zmagali sie z niedozy-
wieniem, nagty przyrost wagi stanowi szok psychologiczny.
Niektorzy decyduija sie na rezygnacije z terapii przyczyno-
wej, doswiadczajac po raz pierwszy w zyciu nadwagi lub
otytosci, co prowadzi do katastrofalnych konsekwencji
zdrowotnych.

Zaburzenia odzywiania u pacjentéw z CF przybieraja
zaréwno klasyczne formy — anoreksje, bulimie — jak i spe-
cyficzne dla tej choroby zachowania. Szczegélnie niepoko-
jace jest Swiadome ograniczanie enzymow trzustkowych,
aby wywota¢ biegunke i ,schudna¢”. To niebezpieczne
zachowanie nie tylko pogarsza stan odzywienia, ale moze
prowadzi¢ do powaznych powiktan metabolicznych. Zabu-
rzenia snu, depresja, problemy z koncentracja i obnizony
nastréj czesto wspotwystepuja z tymi problemami, tworzac
btedne koto — przewlekty stres i obnizony nastréj wptywaja
na regulacje apetytu i wybory zywieniowe, a zte nawyki
zywieniowe pogtebiaja problemy psychiczne.

Zachowania destrukcyjne wymagajace interwencji

Szczegblna uwage w praktyce klinicznej nalezy zwroécié
na zachowania destrukcyjne powigzane z odzywianiem.
Celowe pomijanie positkéw w celu kontroli masy ciata,

Stosowanie restrykcyjnych diet
eliminacyjnych bez wskazan medycznych to kolejny nie-
pokoijacy trend. Pacjenci siegaja po modne diety wyklu-
czajace cate grupy produktéw, co prowadzi do niedoborow
i pogarsza stan zdrowia. Najbardziej niebezpiecznym zja-
wiskiem pozostaje jednak unikanie lekéw przyczynowych
z powodu przyrostu masy ciata. Takie sytuacje wymagaja
Scistej wspotpracy lekarza, dietetyka i psychologa, aby
pacjent zrozumiat, ze rezygnacja z terapii przyczynowej dla
utrzymania niskiej masy ciata moze kosztowac go zycie.

Mechanizmy wplywu diety na
zdrowie psychiczne

Os jelito-mdzg i jej znaczenie w mukowiscydozie

Wspobiczesna medycyna coraz czesciej podkresla
znaczenie osi jelito-moézg w regulacji nastroju, funkcji
poznawczych i jakosci snu. U pacjentéw z mukowiscydoza
problematyka ta nabiera szczegdlnego znaczenia, poniewaz
zaburzone trawienie i wchianianie bezposrednio wptywaja
na dostepnos$¢ kluczowych sktadnikéw odzywczych dla
mozgu. Mikrobiota jelitowa, czesto zaburzona u pacjentéw
z CF, odgrywa fundamentalna role w produkcji neuroprze-
kaznikéw i modulaciji stanu zapalnego, ktory z kolei wptywa
na funkcjonowanie uktadu nerwowego.

Serotonina, powszechnie znana jako ,hormon dobrego
nastroju”, w okoto 90% produkowana jest w jelitach. Wpty-
wa ona nie tylko na perystaltyke jelit i wydzielanie sokow
trawiennych, ale takze — poprzez sygnaty nerwu btednego
i metabolity bakteryjne — na produkcje serotoniny w osrod-
kowym uktadzie nerwowym. Cho¢ sama serotonina jelitowa
nie przekracza bariery krew-moézg, to wptywa na synteze
neuroprzekaznikéw w OUN poprzez modulacje tryptofanu
i 5-HTP. Dysbioza jelitowa, czesta u pacjentow z mukowi-
scydoza, prowadzi do zaburzonej produkciji i sygnalizaciji
serotoniny, co przeklada sie na zaburzenia nastroju, snu
i funkcji poznawczych.



Os stresu i jej dysregulacja

Przewlekty stres, nieodtgczny towarzysz zycia z chorobg
przewlekta, aktywuje 0§ podwzgorze-przysadka-nadnercza
(HPA), co prowadzi do wzrostu kortyzolu. Podwyzszony po-
ziom kortyzolu powoduje zaburzenia glikemii, zwiekszone
taknienie, gorszy sen i ostabienie uktadu odpornosciowego.
W mukowiscydozie dodatkowo stan zapalny i stres oksy-
dacyjny nasilajg reakcje osi HPA, tworzgc btedne koto.
Badania opublikowane w American Journal of Clinical Nu-
trition w 2022 roku wykazaty, ze dieta Srodziemnomorska,
szczegblnie wariant green-MED, obniza markery zapalne
takie jak 1L-6 i CRP, poprawiajac jednocze$nie regulacije

osi stresu.

Kluczowe niedobory i ich konsekwencje

Niedobory biatka i aminokwaséw egzogennych, takich
jak tryptofan, prowadza do zaburzen w syntezie seroto-
niny — neuroprzekaznika odpowiedzialnego za regulacje
nastroju, sen i apetyt. Tryptofan jest prekursorem seroto-
niny, ktéra nastepnie przeksztatcana jest w melatonine,
hormon regulujacy rytm dobowy. Ten tanficuch przemian
wymaga obecnosci witaminy B6 i magnezu, co oznacza, ze
niedobo6r ktéregokolwiek z tych sktadnikéw moze zaktocic
caty proces.

Niedobory kwasoéow ttuszczowych omega-3, szczegdlnie
DHA i EPA, moga przyczyniac sie do zaburzen koncentracii,
probleméw z pamiecia oraz obnizonego nastroju. Te wie-
lonienasycone kwasy ttuszczowe stanowig strukturalny
element bton komérkowych mézgu i wptywaja na synteze
neuroprzekaznikow. Warto podkresli¢, ze ALA z olejow
roslinnych (Iniany, chia, orzechy wtoskie) moze by¢ prze-
ksztatcany w EPA i DHA, ale wydajno$c¢ tego procesu jest
bardzo niska — okoto 5-10% dla EPA i mniej niz 196 dla DHA.

a7
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Dlatego bezposrednie zrodta EPA i DHA z ryb morskich,
alg czy suplementéw sa kluczowe.

Witaminy z grupy B, magnez, zelazo oraz cynk odgrywaja
fundamentalng role w funkcjonowaniu uktadu nerwowego.
Ich niedobory moga manifestowac sie zmeczeniem, draz-
liwoscig, problemami z koncentracja i zaburzeniami snu.
Szczegblng uwage nalezy zwréci¢ na witamine D, ktorej nie-
doboér u pacjentéw z CF jest czesty ze wzgledu na zaburzone
wchtanianie witamin rozpuszczalnych w ttuszczach. Wita-
mina D odgrywa istotng role w regulacji nastroju i funkcji
poznawczych, a jej niedobér jest powigzany z wiekszym
ryzykiem depres;ji.

Koncentracja, ,,mgta mézgowa”
i funkcje poznawcze

U pacjentow z mukowiscydoza problemy z koncentracija
moga wynika¢ z wielu czynnikéw — hipoksji zwiazane;j
z choroba ptuc, przewlektego stanu zapalnego, niestabilnej
glikemii oraz zaburzen mikrobioty jelitowej. Te czynniki
naktadaja sie na siebie, tworzac kompleksowy obraz trud-
nosci poznawczych, czesto okreslanych potocznie jako
»-mgta mozgowa”.

Weglowodany o niskim indeksie glikemicznym i regu-
larne positki zapewniaja stabilng energie dla mézgu. Gwat-
towne skoki i spadki glukozy we krwi, charakterystyczne
dla diety bogatej w cukry proste, prowadza nie tylko do
wahan nastroju, ale takze do znacznego pogorszenia kon-
centracji i sprawnosci umystowej. Kazdy positek powinien
zawierac biatko, weglowodany ztozone i zdrowe ttuszcze —
taka kompozycja zapewnia dtugotrwate uwalnianie energii
i stabilizacje poziomu glukozy.

Kwasy omega-3, szczegdlnie EPA i DHA z ryb morskich,
sa kluczowe dla neuroplastycznosci. Badania pokazuja, ze
regularne spozycie tych kwaséw ttuszczowych poprawia
funkcje poznawcze, pamiec¢ i zdolno$¢ uczenia sie. Poli-
fenole z jagdd i zielonej herbaty zwiekszaja poziom BDNF
(czynnika wzrostu nerwéw pochodzenia mbézgowego),
wspierajac neuroplastycznos$¢ i ochrone neuronéw przed
uszkodzeniem.

Produkty pelnoziarniste zapewniaja stabilna glikemie
dzieki zawartosci btonnika i weglowodanéw ztozonych.
Orzechy i pestki dostarczaja magnezu i cynku — mineratow
niezbednych dla prawidtowej pracy moézgu. Zielone wa-
rzywa lisciaste sg bogate w kwas foliowy i antyoksydanty
chroniace neurony przed stresem oksydacyjnym. Zielona
herbata zastuguje na szczegblng uwage ze wzgledu na za-
wartosé¢ polifenoli i teaniny — aminokwasu o unikalnych
wlasciwosciach, ktory jednoczesnie poprawia koncentracje
i dziata relaksujaco, nie powodujac sennosci.
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7 drugiej strony, istnieje szereg
produktéow, ktore przeszkadzaja
w utrzymaniu optymalnych funk-
cji poznawczych. Stodzone napoje
i soki powodujg szybki skok i spadek
glukozy, co manifestuje sie nagtym
przyptywem energii, a nastepnie
znacznym pogorszeniem koncentra-
cji. Fast-food i smazone ciezkie po-
sitki prowadza do ospatosci i gorszego
trawienia, odciagajac krew i energie
od moézgu. Nadmiar kofeiny moze wy-

w czasopi$mie Nutrients w 2024 roku
wykazata, ze osoby z wysokg adhe-
rencja do diety $rodziemnomorskie;j
$pia dtuzej i lepiej — jakos$¢ snu po-
prawila sie o 38%, a dtugos¢ o 39%.

Praktyczne zalecenia dotyczgce
poprawy snu sa stosunkowo proste,
ale wymagaja konsekwencji. Kolacja
powinna by¢ spozyta minimum trzy
godziny przed snem, co pozwala na
czeSciowe strawienie positku i unik-

niecie dyskomfortu w nocy. W kolacji

wota¢ nerwowos¢ i problemy ze snem,
a stodycze i przekaski wysoko przetworzone przyczyniaja
sie do mgty mézgowej i spadku uwagi.

Nawodnienie i elektrolity -
niedoceniany fundament

Juz lekkie odwodnienie, czesto niezauwazalne dla
pacjenta, pogarsza koncentracje, wptywa negatywnie na
nastréj i moze wywotywac bole gtowy. W mukowiscydozie
problem ten jest szczegdlnie istotny ze wzgledu na wieksza
utrate elektrolitow przez pot, co zwieksza ryzyko szybszego
zmeczenia i spadku energii. Minimalna ilo$¢ ptynow, jaka
powinien spozywac pacjent, to 30 ml na kilogram masy cia-
ta dziennie — dla dziesiecioletniego dziecka to okoto 1,2-1,5
litra, dla dorostego 2-2,5 litra. W upaty lub przy wysitku
fizycznym zapotrzebowanie znacznie ros$nie, a najlepszym
wyborem jest woda lub domowe izotoniki przygotowane
z wody, cytryny, szczypty soli i miodu.

Elektrolity — s6d, potas i magnez — odgrywaja kluczowa
role w prawidtowym funkcjonowaniu uktadu nerwowe-
go. Sod z soli kuchennej, potas z bananéw, pomidoréw
i ziemniakoéw oraz magnez z orzechow i kakao naturalnego
powinny by¢ regularnie dostarczane w diecie. Suplemen-
tacja elektrolitow jest wskazana tylko przy duzej utracie
— w upaly, podczas intensywnej aktywnosci fizycznej,
w zaostrzeniu choroby lub przy znacznej utracie chlorkéw
z potem.

Sen, dieta i rytm dobowy

Mechanizm regulacji snu jest $cisle powiazany z die-
ta. Tryptofan zawarty w pokarmach jest przeksztatcany
w serotonineg, a nastepnie w melatoning — hormon odpo-
wiedzialny za regulacje rytmu dobowego i inicjowanie snu.
Proces ten jest wspierany przez witamine B6 i magnez, co
oznacza, ze niedoboér ktéregokolwiek z tych sktadnikow
moze zaburzy¢ caty cykl. Meta-analiza opublikowana

warto uwzgledni¢ zrédta tryptofanu
— jajko, indyka, jogurt — w potaczeniu z weglowodanami
ztozonymi, co utatwia produkcje melatoniny. Nalezy unika¢
kofeiny po godzinie 14:00 i ciezkostrawnych dan wieczo-
rem, ktore mogg zaktocic sen.

Zrodta sktadnikow wspierajacych sen sa fatwo dostepne
i mozna je wiaczy¢ do codziennej diety. Tryptofan znajdzie-
my w jajkach, indyku, drobiu, nabiale bez laktozy, w nasio-
nach dyni i sezamu. Witamina B6 jest obecna w bananach,
ziemniakach, awokado, kurczaku i produktach petnoziar-
nistych. Magnez dostarczg orzechy (migdaty, nerkowce),
pestki dyni, kakao naturalne i zielone warzywa lisciaste.
Polifenole wspierajace produkcje melatoniny znajduja sie
w winogronach, oliwie z oliwek i jagodach.

Przyktadem kolacji sprzyjajacej snu moze by¢ jajko na
miekko z kromka petnoziarnistego pieczywa oraz satatka
z awokado i pomidorem, a do picia — ciepte mleko bez
laktozy lub napar z rumianku. Taki zestaw dostarcza
tryptofanu, weglowodanéw ztozonych oraz witaminy B6
i magnezu, tworzac optymalny profil sktadnikow utatwia-
jacych zasypianie.

Regularnos¢ por positkow i ekspozycja na swiatto
dzienne wspomagaja synchronizacje rytmu dobowego. Co-
dzienny kontakt ze Swiattem dziennym, szczegdlnie rano,
pomaga w resetowaniu zegara biologicznego i wspiera pro-
dukcje serotoniny, ktéra wieczorem bedzie przeksztatcana
w melatonine. Ten prosty nawyk ma ogromne znaczenie
dla jakosci snu i ogélnego samopoczucia.

Nastréj, depresja i neuroprzekazniki

Depresja dotyka okoto 25% pacjentéw z mukowiscydoza
i ponad 30% rodzicow opiekujacych sie chorymi dzie¢mi.
Te liczby pokazuja skale problemu i konieczno$¢ komplek-
sowego podejscia, w ktorym dieta odgrywa istotna, cho¢
czesto niedoceniang role. Badania naukowe coraz wyraz-
niej potwierdzaja skutecznos¢ interwenciji zywieniowych
W poprawie nastroju.



Meta-analiza z 2023 roku wykazala, ze suplementacja
kwaséw omega-3, szczegélnie EPA, prowadzi do zmniej-
szenia objawow depresji (standaryzowana réznica Srednich
wynosita -0,36, co jest uznawane za klinicznie istotny
efekt). Meta-analizy z lat 2023—-24 dotyczace witaminy D
potwierdzaja niewielka, ale istotna poprawe nastroju, przy
czym efekt jest silniejszy u osoéb z niedoborami. Praktycz-
ne zalecenia obejmuja spozywanie ttustych ryb dwa razy
w tygodniu lub suplementacje EPA i DHA, monitorowanie
poziomu 25(0OH)D i suplementacje w razie niedoboru oraz
codzienne spozycie warzyw i owocoéw bogatych w polife-
nole, ktére dziataja przeciwzapalnie.

Serotonina — hormon dobrego nastroju

Serotonina reguluje nastroj, apetyt, sen i odpornos¢ na
stres. W depresji obserwuje sie niski poziom serotoniny, co
prowadzi do poczucia smutku, drazliwosci i problemoéw ze
snem. Co wspiera produkcje serotoniny? Przede wszystkim
tryptofan z jaj, indyka i bananéw, witamina B6, magnez,
Swiatto dzienne, aktywnos¢ fizyczna i dieta $srédziemno-
morska. Co sabotuje jej dziatanie? Przewlekty stres podno-
szacy kortyzol, nadmiar cukru powodujacy skoki glikemii,
brak snu oraz nadmierne korzystanie z ekranéw w nocy,
poniewaz niebieskie $wiatto obniza produkcje melatoniny.

Jak wspomniatam wczesniej, serotonina jelitowa sta-
nowi okoto 90% catkowitej puli tego neuroprzekaznika
w organizmie. Mikrobiota wptywa na jej produkcje poprzez
wytwarzanie prekursora 5-HTP, a krotkotanncuchowe
kwasy ttuszczowe (SCFA) stymuluja komorki enterochro-
mafinowe do wydzielania serotoniny. Dysbioza jelitowa,
czesta u pacjentéw z mukowiscydoza, prowadzi zatem do
zaburzonej produkcii i sygnalizacji serotoniny, co bezpo-
srednio przektada sie na zaburzenia nastroju, snu i funkcji
poznawczych.

Dopamina — motywacja i nagroda

Dopamina odpowiada za motywacje, koncentracje, od-
czuwanie przyjemnosci i ,che¢ do dziatania”. W depresji
i wypaleniu niski poziom dopaminy prowadzi do braku
energii, spadku motywacji i anhedonii — niemoznosci
odczuwania rado$ci. Biatko bogate w tyrozyne (sery, jaja,
drob), kwas foliowy, zelazo, kwasy omega-3, umiarkowana
aktywnosc¢ fizyczna i satysfakcjonujace relacje spoteczne
wspieraja produkcje dopaminy.

Co sabotuje uktad dopaminowy? Przede wszystkim so-
cial media z ich ciagta petla dopaminowych nagrod — lajki,
powiadomienia powoduja mikro-wyrzuty dopaminy, po
ktorych nastepuje szybki spadek, prowadzac do rozdraz-
nienia i gorszego nastroju. Fast-food daje chwilowy wyrzut

dopaminy, ale p6zniej nastepuje spadek. Uzywki i brak snu
réwniez negatywnie wptywaja na ten system.

GABA - hamulec dla mézgu

GABA (kwas gamma-aminomastowy) jest gtéwnym
neuroprzekaznikiem hamujacym w uktadzie nerwo-
wym — wycisza nadmierng aktywnos¢ neuronoéw, dziata
przeciwlekowo i uspokajajaco. W zaburzeniach lekowych
i bezsennosci niski poziom GABA prowadzi do napiecia,
nadpobudliwosci i probleméw z zasypianiem. Magnez,
teanina z zielonej herbaty oraz fermentowane produkty
zawierajace probiotyki moga zwiekszac¢ aktywnos¢ GABA
w jelitach poprzez o$ jelito-mézg. Co sabotuje ten system?
Przewlekty stres, nadmiar kofeiny i brak regeneracii.

Przebodzcowanie, social media
i higiena cyfrowa

Social media i dopamina tworza niebezpieczny zwiazek.
Szybkie nagrody w postaci lajkéw i powiadomien powoduja
mikro-wyrzuty dopaminy, po ktéorych nastepuje szybki
spadek, co prowadzi do rozdraznienia i gorszego nastroju.
Mobzg zostaje rozregulowany i coraz trudniej mu znalezé
satysfakcje w naturalnych, codziennych przyjemnosciach.

Niebieskie swiatto emitowane przez ekrany telefonow,
komputeréw i telewizorow wieczorem blokuje produkcije
melatoniny, co powoduje trudnosci z zasypianiem, gorszy
sen i wtornie gorszy nastroj. Z kolei czerwone Swiatto wie-
czorem sprzyja produkcji melatoniny, nie blokujac jej jak
Swiatto niebieskie. PrzebodZcowanie — nadmiar bodZzcow
w postaci ekranéw, hatasu, multitaskingu — prowadzi do
zmeczenia poznawczego, spadku uwagi i drazliwosci.

Praktyczne zalecenia sa stosunkowo proste, cho¢ wy-
magajg zmiany nawykéw. Nalezy ograniczy¢ social media
wieczorem, zachowujac minimum jedna godzine przed
snem w trybie ,offline”. Warto stosowac¢ czerwone Swia-
tto lub tryb nocny w telefonach i laptopach po zmroku.
Codzienny kontakt ze swiattem dziennym rano pomaga
w resecie rytmu dobowego i wspiera produkcije serotoniny.
Regularne positki bogate w biatko i polifenole stabilizuja
dopamine i serotonine. Relaks wieczorny — herbata z teani-
na, magnez, czytanie ksiazki, spokojna muzyka — pomaga
w wyciszeniu nadpobudzonego uktadu nerwowego.

mgr Patrycja Klysz

dietetyk kliniczny, Total Medic
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