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7 Polskie Towarzystwo Mukowiscydozy

W pierwszej i drugiej czesci standardéw leczenia mukowi-
scydozy (cystic fibrosis; CF) opracowanej przez ECFS (European
Cystic Fibrosis Society) szczegélowo omoéwiono wymagania,
jakie muszg by¢ spelnione, by prawidtowo rozpoznaé¢ choro-
be u pacjentéw z podejrzeniem mukowiscydozy.

Oméwiono szczegbtowo korzysci i zasady wykonywania
przesiewu noworodkéw w kierunku rozpoznania mukowi-
scydozy (Cystic Fibrosis Newborn Screening; CF NBS). Na
szczegblng uwage zastuguje omoéwienie procedur weryfikacji
niejednoznacznych wynikéw badania przesiewowego w kie-
runku mukowiscydozy u noworodkéw.

Dzi$§ w Polsce, jak i w wielu innych krajach, rozpoznanie
CF ustalane jest przede wszystkim na podstawienie niepra-
widlowego wyniku CF NBS. Od tego czasu dziecko zostaje
objete opieka specjalistyczng wielodyscyplinarnego osrodka.
Nalezy pamietaé, ze nawet w przypadku dobrze zorganizo-
wanego i prawidlowo wdrozonego badania przesiewowego
mogg wystapi¢ rzadkie przypadki dzieci ,ominietych przez
przesiew” - nawet do 5%. Dlatego tez, jeSli u pacjenta
wystepuja kliniczne objawy CF, nalezy zawsze rozpoczagé
procedure diagnostyczng, réwniez u dzieci objetych CF NBS.
W warunkach polskich nalezy wzigé pod uwage fakt, ze
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w poszczegélnych wojewddztwach wprowadzenie badania
byto niejednoczesne, a panel analizy DNA w naszym kraju
byt stopniowo rozszerzany. Istnieje mozliwo$¢, ze choroba
nie zostala rozpoznana u pacjentéw z granicznymi lub
prawidlowymi testami potowymi, jesli urodzili sie w okresie
obowigzywania schematu opartego wylgcznie na podwoj-
nym oznaczeniu stezenia IRT lub gdy liczba identyfikowa-
nych mutacji genu CFTR byla ograniczona.

Wprowadzenia CF NBS w naszym kraju zmienilo nasz
poglad na czestos¢ wystepowania choroby w Polsce. Uzyska-
ne dane wskazujg, ze czesto$¢ wystepowania choroby
w naszym kraju to 1:5-6 tys. zywych urodzen, a wiec
rzadziej, niz oceniano przed wdrozeniem CF NBS.

Na podstawie danych z obszaru nadzorowanego bezpo-
$rednio przez oSrodek w Warszawie stwierdzono, ze czu-
tos¢ polskiego programu jest bardzo wysoka, przekraczajgca
95%. Rozpoznanie w toku CF NBS nastepuje zwykle na
przelomie 1. i 2. miesigca zycia, a w ciggu pierwszych
8 tygodni dziecko zostaje objete opieky specjalistycznego
osrodka zajmujgcego sie diagnostyka i leczeniem CF. Op6z-
nienia w objeciu opieka specjalistyczng noworozpozna-
nych niemowlat dotyczy¢ moga sytuacji, gdy dziecko jest
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hospitalizowane po urodzeniu w o$rodku, w ktérym nie ma
specjalistdow zajmujacych sie chorymi na mukowiscydoze,
np. w przypadku dzieci wymagajacych dlugotrwatej opieki
chirurgicznej po niedroznosci smoétkowej (komentarz do
rozdziatu nr 1).

W rozdziale drugim oméwiono szczegdtowo diagnostyke
wymagang do rozpoznania mukowiscydozy. Autorzy pod-
kreslaja konieczno$é spelnienia wysokich standardéw dla
przeprowadzenia prawidlowej diagnostyki. Zwracajg uwage,
jak wazne jest prawidlowe i rzetelne prawidlowe rozpozna-
nie nie tylko dla dzieci i dorostych majgcych objawy
kliniczne charakterystyczne dla mukowiscydozy, ale réw-
niez dla niemowlat z dodatnimi badaniami przesiewowymi
badz nawet dla tych pacjentéw, ktérzy jedynie majg dodatni
wywiad rodzinny w kierunku tej choroby.

W poszczegdlnych podrozdziatach podane sg minimalne
wymagania dla laboratoriéw wykonujgcych testy potowe,
badania genetyczne oraz pomiary potencjatéw elektrycz-
nych btony $luzowej nosa.

Wazne jest, aby dostosowal obecnie juz funkcjonujgce
lub dopiero organizowane laboratoria oraz przychodnie
i oddzialy szpitalne do standardéw europejskich, aby prawi-
dlowo i jednoznacznie rozpozna¢ chorobe juz od okresu
noworodkowego, przedstawi¢ diagnoze rodzicom i zapewnic¢
pacjentom wielodyscyplinarng opieke dla prawidlowego roz-
woju i funkcjonowania. Wazne, by przy braku mozliwosci
leczenia przyczynowego zapewni¢ wiasciwg opieke i leczenie
objawowe zgodnie z przedstawionymi standardami opraco-
wanymi przez wyzej wymienionych autoréw bedacych auto-
rytetami i wysokiej klasy specjalistami w rozpoznawaniu
i leczeniu mukowiscydozy (komentarz do rozdziatu nr 2).

W Polsce nie ma obecnie gwarancji systemowej zorgani-
zowania zespotu zgodnie z zaleceniami ECFS. Brakuje nieraz
zrozumienia, ze istotnym ogniwem opieki jest personel nie
tylko lekarski, lecz takze: pielegniarki, dietetycy, fizjotera-
peuci, farmaceuci, mikrobiolodzy, pracownicy socjalni, per-
sonel administracyjny. Zalecenia zawieraja informacje
i zestawienia moggce staé sie wyzwaniem dla formujgcych
sie polskich zespotéw opieki interdyscyplinarnej. Zespodt
zaklada takze obecnos$¢ genetyka klinicznego oraz koordyna-
tora baz danych.

Podkresli¢ nalezy role pielegniarek pracujgcych z chorymi
na mukowiscydoze. Szczegblnym kontekstem jest ich rola
w prowadzeniu domowej dozylnej antybiotykoterapii, tleno-
terapii oraz nieinwazyjnej wentylacji mechanicznej.

Wskazujemy na ulomno$¢é naszego systemu opieki unie-
mozliwiajgcg podawanie lekdéw dozylnych przez przeszko-
long rodzine, podczas gdy na $wiecie praktyka ta jest
powszechnie stosowana w krajach o najlepszej opiece me-
dycznej.

Istotng trudnoscig organizacyjng jest bardzo ograniczona
dostepno$¢ do tobramycyny wziewnej oraz brak innych
antybiotykéw stosowanych w nebulizacjach czy w formie
wziewnej. Catkowity brak dostepnosci do nowych technolo-
gii medycznych, czyli nowych lekéw biologicznych o dziata-
niu przyczynowym w konkretnych genotypach (np. ivacaf-
tor), wyréznia Polske niekorzystnie na tle innych krajéw
rozwinietych.

Dla zapewnienia podstawowych wymogéw opieki nad
pacjentami dorostymi (z opiekg pediatryczng wydaje sie

by¢ lepiej z uwagi na mniejsze zaawansowanie choroby
u miodszych chorych) niezbedne jest stworzenie w najbliz-
szych latach mozliwosci hospitalizacji oraz kompleksowej
opieki w co najmniej kilku osrodkach pulmonologii doro-
stych, usytuowanych réwnomiernie w calym kraju. Wyzwa-
niem jest uzyskanie optymalnych mozliwosci opieki nad
wiekszg grupg pacjentéw w Warszawie oraz w Poznaniu.
Niezbedne bedzie stworzenie podobnych mozliwosci w kilku
innych osrodkach. Tworzenie nowych osrodkéw nalezy roz-
wazaé¢ w oparciu o istniejgcg baze pulmonologiczng, cho¢ -
w dalszej perspektywie - nie mozna unikngé wyzwan
zwigzanych z czeSciowo wydzielonymi strukturami, cho-
ciazby w polaczeniu z centrami opieki nad osobami
z niewydolnoscig oddychania w przebiegu innych schorzen
pulmonologicznych. Ksztalt ten powinien podlega¢ dalszej
dyskusji oraz by¢ zwigzany z podjeciem pilnych dziatan
(komentarz do rozdziatu nr 3).

Nie wulega najmniejszej watpliwosci, ze jednym
z kluczowych czynnikéw determinujgcych przebieg klinicz-
ny choroby oraz czas przezycia pacjentéw z CF jest stan
odzywienia. W przeszlosci niedozywienie traktowane bylo
jako nieodlgczna sktadowa choroby. Obecnie nie ma powo-
du, aby akceptowaé¢ powszechne jego wystepowanie,
zwlaszcza u dzieci i mlodziezy. Ocena stanu odzywienia
powinna mie¢ charakter kompleksowy, obejmujac zaréwno
parametry antropometryczne, jak i laboratoryjne. W wieku
rozwojowym nalezy jednocze$nie oceniaé wysoko$¢ ciata
i korelacje wagowo-wzrostowg (wskaznik BMI).

Istotnym elementem oceny pacjentéw z CF jest monitoro-
wanie wydolno$ci zewnatrzwydzielniczej trzustki. Najprzy-
datniejszym badaniem jest oznaczenie stezenia elastazy-1
w stolcu. Test z powodzeniem uzywany jest w u pacjentéw
diagnozowanych w badaniu przesiewowym noworodkéw, jak
i w dilugofalowym monitorowaniu funkcji zewngtrzwydziel-
niczej trzustki u chorych z zachowang wydolnoscig narzadu
(pacjenci wydolni trzustkowo - pancreatic sufficient). Warto
wspomnie¢, ze oprécz klasycznej metody immunoenzyma-
tycznej (ELISA), dostepny jest obecnie szybki test jakoSciowy
cechujacy sie wysokg czulodcig i swoistoscia, ktérego wynik
mozna uzyska¢ tego samego dnia. U chorych z biegunkg
thuszczowa (niewydolnych trzustkowo - pancreatic insufficient)
stosujgcych suplementacje enzymatyczng, zwlaszcza w przy-
padkach braku stosownego przyrostu masy ciata/ wystepo-
wania niedozywienia, nalezy okresowo dokonywaé oceny
wydalania ttuszczéw w stolcu.

Kazdy pacjent powinien mie¢ dostep do poradnictwa
zywieniowego, prowadzonego przez personel dysponujacy
stosowng wiedza i do$wiadczeniem. Postepowanie zywie-
niowe powinno mieé¢ charakter aktywny, od zwigkszenia
gestosci kalorycznej positkow, poprzez stosowanie modutdéw
diety oraz odzywek wysokoenergetycznych do zywienia
dojelitowego poprzez gastrostomie. W przypadku braku
oczekiwanego efektu (brak przyrostu masy ciata/ niedozy-
wienie) u pacjentéw nalezy uwzgledni¢ nie tylko typowe
problemy zwigzane z CF, ale takze fakt mozliwosci wystepo-
wania choréb zupelnie niezwigzanych z jednostka podsta-
wowg (pacjent z CF moze by¢ chory na kazdg inng chorobe).

Istotnym elementem postepowania diagnostycznego
i terapeutycznego w CF jest monitorowanie tolerancji glu-
kozy i leczenie cukrzycy (cystic fibrosis-related diabetes; CFRD).
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Nierozpoznana badz nieleczona cukrzyca moze istotnie wply-
wacé na przebieg CF. Jednocze$nie, jej wystgpienie wymaga
stosownych zmian w kompleksowym podejsciu terapeutycz-
nym. Wazng skladowg choroby, ktéra - poprzez swoje
powiklania - moze determinowa¢ ograniczenia w mozliwosci
przeszczepienia pluc, jest obnizona gesto$¢ mineralna kosci.
Stad tez wskazane jest wczesne wdrozenie jej oceny (badanie
densytometryczne) oraz stosownego postepowania terapeu-
tycznego (komentarz do rozdziatu nr 4).

Autorzy zalecen omawiajg postepowanie w najczesciej
stwierdzanych powiklaniach w przebiegu mukowiscydozy.
Mianownikiem podkre§lanym w standardach jest warunek
stawiany osrodkom referencyjnym mukowiscydozy pozosta-
wania w stanie kompleksowej gotowosSci rozpoznawania
i leczenia potencjalnych powiktan. Ten warunek dotyczy
dostepu do odpowiednich procedur, sprzetu i w koncu
specjalistéow. Na przyklad w sytuacji odmy oplucnowej -
oprécz mozliwosci wykonania badan obrazowych (badanie
radiologiczne klatki piersiowej, HRCT) — osérodek referen-
cyjny zajmujgcy sie chorymi na mukowiscydoze (sam
majacy mozliwos¢ stosowania drenazu ssgcego) powinien
pozostawa¢ we wspoélpracy z oddzialtami torakochirurgii.
Niestety, pewna czes¢ osrodkéw w naszym kraju ma trud-
nosci w zaoferowaniu biezgcej dostepnosci do opieki torako-
chirurgicznej.

Kolejnym omawianym w zaleceniach powiklaniem jest
krwioplucie, problem dotyczacy wiekszosci chorych w ciez-
kim stopniu zaawansowania choroby oskrzelowo-ptucnej.
Waznym zagadnieniem poruszonym w tekscie jest ujednoli-
cenie nomenklatury z tym zjawiskiem zwigzanej. Dotyczy to
gléwnie definicji krwioplucia masywnego, ktére ze wzgledu
na ryzyko krwotoku z drég oddechowych wymaga wyjatko-
wego postepowania. Autorzy podkreslajg réwniez niezwykle
istotne znaczenie edukacji chorych pod katem rozpoznawa-
nia takiego objawu oraz dalszego postepowania, czyli wypra-
cowanie wlasciwego planu postepowania. Osrodek zajmujacy
sie chorymi na mukowiscydoze powinien mie¢ dostep do
specjalistycznych procedur radiologii interwencyjnej z mozli-
woscig embolizacji naczyn oskrzelowych czy podkreslanej
juz przy omawianiu odmy optucnowej mozliwosci skutecznej
wspolpracy z torakochirurgia.

Jako ostatnie z powikltan plucnych oméwiona zostata
niewydolnoé¢ oddychania, ktérg nalezy traktowaé jako
naturalng konsekwencje przewleklej choroby oskrzelowo-
-plucnej. Zespét zajmujacy sie chorymi na mukowiscydoze
musi by¢ przygotowany na rozpoznanie takiego powiktania
w przebiegu choroby podstawowej oraz wybdr odpowied-
niego momentu na przeprowadzenie procedur kwalifikujg-
cych najpierw do tlenoterapii domowej, a nastepnie do
nieinwazyjnej wentylacji mechanicznej oraz transplantacji
pluc. W zaawansowanej fazie choroby nalezy zachowac
czujnoé¢ pod katem pojawienia sie wykladnikéw niewydol-
nosci oddychania i zaoferowania chorym mozliwosci korzy-
stania w domu z tlenoterapii, niezbedne zatem jest posiada-
nie w strukturach osrodkéw mukowiscydozy lub wspélpraca
z o$rodkiem zewnetrznym prowadzacym taka procedure -
w warunkach ambulatoryjnych oraz szpitalnych.

Niestety w chwili obecnej zakwalifikowanie chorych do
domowego leczenia tlenem w ramach opieki oferowanej
przez platnika daje zasadniczo mozliwos¢ korzystania tylko

z koncentratoréw tlenu stacjonarnych bez uwzglednienia
mozliwo$ci podawania przy uzyciu butli z tlenem ciekltym.

Konieczno$é odbywania przez chorych podrézy, chocby
do osrodka prowadzgcego leczenie, regularna fizjoterapia
oraz zachowanie regularnej aktywnosci fizycznej - co jest
szczegblnie wazne w okresie przygotowania do zabiegu
przeszczepienia pluc - jest mozliwe jedynie przy korzysta-
niu z przeno$nych koncentratoréw, ktérych zakup chorzy
muszg finansowaé sobie sami lub wspomagani sg przez
stowarzyszenia pacjentéw.

Jesli samo leczenie tlenem jest niewystarczajace, nalezy
rozwazy¢ zastosowanie nieinwazyjnej wentylacji z uzyciem
protez powietrznych. Osrodek majgcy pod opiekg chorych
w schylkowej fazie choroby powinien mieé¢ mozliwosé
zastosowania takich urzadzen, jak réwniez dysponowaé
personelem wykwalifikowanym w zakresie prowadzenia
wentylacji nieinwazyjnej. JeSli wszystkie metody terapeu-
tyczne, ktére zastosowano dotychczas, nie przyniosly spo-
dziewanego rezultatu, a objawy szczegdlnie w postaci kaszlu
i dusznosci narastajg, lekarz prowadzacy powinien mieé
mozliwos¢ skorzystania z leczenia objawowego z uzyciem
opioidéw. W stosunku do tego sposobu leczenia nie ma
ograniczen poza rezerwa czeSci Srodowiska medycznego
oraz opiekujgcych sie pacjentami. Ograniczeniem jest takze
brak refundacji opioidéw analogiczny do refundacji
w chorobach nowotworowych.

Kolejng grupa omawianych w zaleceniach powiklan sg
powiklania zwigzane z ukladem pokarmowym. Autorzy
rozpoczynaja od omdwienia powiklan zwigzanych z uszko-
dzeniem funkcji watroby, zwracajagc uwage na koniecznos$é
okresowego monitorowania stanu klinicznego poprzez bada-
nie przedmiotowe oraz oznaczanie enzymoéw watrobowych.
Chorzy, u ktérych wykryto nadci$nienie wrotne, powinni
by¢ kierowani pod szczegélng opieke gastroenterologéw/
hepatologéw w celu regularnego wykonywania badan endo-
skopowych.

Szczegblnym nadzorem muszg by¢ objeci chorzy
z marskoscig watroby, w tej grupie chorych powinno byé
wykonane szczepienie przeciw WZW A i B, unikanie sub-
stancji hepatotoksycznych oraz okresowe monitorowanie
czynnosci watroby poprzez wykonanie badan koagulologii
Niezbedna jest wspdlpraca
z oSrodkiem zajmujgcym sie przeszczepianiem watroby.

Dos¢ czestg sytuacjg kliniczng, z ktérg mamy do czynie-
nia u chorych na mukowiscydoze, jest kamica pecherzyka
z6lciowego, stad osrodek mukowiscydozy powinien mieé
mozliwo$¢ wykonywania okresowo badania ultrasonogra-
ficznego oraz — w przypadku obecnosci objawéw klinicznych
- konsultacji chirurgicznych kwalifikujagcych do zabiegu
cholecystektomii.

Nie mozna zapomina¢ o powiklaniu, jakim jest ostre
zapalenie trzustki lub zaostrzenie przewleklego zapalenia
tego narzadu. W takich sytuacjach niezbedne jest wykony-
wanie badan laboratoryjnych oraz obrazowych. Przy oma-
wianiu wszystkich pozostalych powiklan zwigzanych
z przewodem pokarmowym autorzy podkreslajg koniecz-
noéc¢ posiadania bazy diagnostycznej w osrodku referencyj-
nym z mozliwoscig konsultacji gastroenterologa z doswiad-
czeniem w prowadzeniu chorych na mukowiscydoze. Doty-
czy to zaréwno GERD (gastroesophageal reflux disease),

oraz oznaczenie albumin.
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zapar¢, DIOS (distal intestinal obstruction syndrome), kolono-
patii widkniejgcej (prewencja w postaci ustalenia max.
dawki enzyméw trzustkowych na poziomie 10 000 j lipazy
na kg mc/dobe), zespotu przerostu bakteryjnego w jelicie
cienkim czy w koncu niedroznoéci smoétkowej.

Sposréd innych powiklan wymienione zostaly w stan-
dardach: dzialania niepozadane lekéw, kamica nerek, prze-
wlekle zapalenie zatok przynosowych, artropatia przeros-
towa. Najbardziej newralgicznym punktem opieki nad cho-
rymi w Polsce jest fakt, ze w wiekszosci osrodkéw chorymi
na mukowiscydoze zajmujg sie pulmonolodzy, ktérzy -
starajgc sie spoglada¢ na chorego holistycznie — musza
ogarniac cato$¢ istniejgcych probleméw, zaréwno medycz-
nych, jak i pozamedycznych.

Wspédlpraca z innymi specjalistami, z uwzglednieniem
urologéw, chirurgéw, laryngologdéw, jest trudna z dwoéch
przyczyn. Po pierwsze chorzy na mukowiscydoze odestani
do innego specjalisty wyczuwajg nieche¢ wynikajaca
z braku do$wiadczenia zdecydowanej wigkszoéci tych spe-
cjalistow (poza wyjatkami) w zajmowaniu sie pacjentami
z mukowiscydoza. Po drugie, trafiajg na ,Sciany” bezdusz-
nego system opieki zdrowotnej, w ktérym fakt posiadania
intensywnie postepujacej i Smiertelnej choroby moze nie
powodowaé¢ zmiany (w duzej czeSci przypadkéw) pozycji
W negocjacji o termin wizyty w danej poradni specjalistycz-
nej czy terminie hospitalizacji.

W konicu rozdzialu poruszane sg zagadnienia bardziej
optymistyczne i budzgce nadzieje u kobiet z mukowiscydo-
z3: cigza. Wspomnie¢ nalezy o koniecznosci konsultacji
genetycznej chorej z partnerem w poradni specjalistycznej
oraz wnikliwym 1 uczciwym chorej
o wszystkich za oraz przeciw przed planowanym zajsciem
w cigze. Chora w okresie cigzy wymaga regularnego monito-
rowania w o$rodku pozostajagcym we wspoélpracy z kompe-
tentnym w zakresie zagadnien mukowiscydozy ginekolo-
giem poloznikiem (komentarz do rozdziatu nr 5).

Autorzy omawianych wytycznych podkreslajg role prze-
szczepiania pluc (lung transplantation; LuTx) jako metody
leczenia schylkowej choroby oskrzelowo-ptucnej w mukowi-
scydozie. Zwracajg uwage, ze leczenie to — z wielu powodéw
- nie moze by¢ zastosowane u kazdego chorego. Jeszcze
kilka lat temu jednym z czynnikéw ograniczajacych dostep
polskich chorych na mukowiscydoze do przeszczepienia
ptuc byt brak mozliwosci wykonania tego zabiegu w kraju -
osrodki przeszczepiajace ptuca nie kwalifikowaly naszych
pacjentéw.

Od 7 marca 2011 roku, kiedy w Slaskim Centrum Choréb
Serca (SCCS) w Zabrzu przeprowadzono pierwsze w Polsce
przeszczepienie ptuc u chorego na mukowiscydoze, co roku
zwieksza sie liczba wykonywanych zabiegéw. Obecnie
wykonywane s3 one zaréwno w $CCS w Zabrzu, jak i w
Specjalistycznym Szpitalu im. A. Sokolowskiego w Szczeci-
nie. Wielkopolskie Centrum Pulmonologii i Torakochirurgii
w Poznaniu, w ktérym réwniez znajduje sie¢ oSrodek trans-
plantacji ptuc, nie kwalifikowalo dotychczas chorych na
mukowiscydoze. Pozostaje mie¢ nadzieje, Ze dostepnosc
LuTx dla naszych chorych bedzie w kolejnych latach
wzrastac.

Problemem jednak nadal pozostaje transplantacja pluc
u dzieci z mukowiscydoza. Pacjenci ci sg kierowani na

uswiadomieniu

kwalifikacje i przeszczepianie ptuc do o$rodkéw za granicg

(m.in. AKH w Wiedniu - Allgemeines Krankenhaus Wien,

w Paryzu Hospital Europeen Georges Pompidou, w Kopenha-

dze Rigshospitalet — Copenhagen University Hospital). Wigze

sie to z ogromnym wysitkiem logistycznym wynikajacym

z organizacji wizyty kwalifikacyjnej 1 transplantacji

w osrodku za granicay. Lekarz kierujgcy staje przed wieloma

problemami dotyczgcymi zaréwno uwarunkowan prawnych

(koniecznosé uzyskania zgody NFZ na leczenie za granicg),

finansowych, organizacji transportu, kontaktu z oSrodkiem

transplantacyjnym, ograniczenn dostepnosci transplantacji
dla pacjentéw z kraju spoza Eurotransplantu czy Scandia-
transplantu, warunkéw stawianych przez poszczegdlne
odrodki transplantacyjne, pdzniejszych wizyt kontrolnych

i dalszej opieki (follow-up).

Tak rozbudowane, czasochlonne procedury powoduja, ze
matoletni pacjenci muszg by¢ kierowani do o$rodkéw trans-
plantacji ptuc wcze$niej, by zminimalizowa¢ ryzyko nagltego
pogorszenia stanu klinicznego lub $mierci pacjenta podczas
kwalifikacji lub juz umieszczonego na liscie oczekujgcych na
przeszczepienie. Chorzy po przeszczepieniu pluc w Austrii
w wiekszoéci pozostajg pod opiekg SCCS w Zabrzu, pacjent
operowany w Danii trafia pod opieke Specjalistycznego
Szpitala im prof. A. Sokolowskiego w Szczecinie. Ww.
osrodki transplantacyjne w Polsce stopniowo obnizajg gra-
nice wieku pacjentéw kwalifikowanych do LuTx. Obecnie
8CCS w Zabrzu dopuszcza mozliwoéé przeszczepienia ptuc
u dziecka o wzroscie przekraczajgcym 140 cm, natomiast dla
osrodka szczecinskiego granicg jest 17. rz. Wraz z rozwojem
programu transplantacji ptuc w Polsce, coraz wigkszym
doswiadczeniem zespoléw specjalistéw, rozbudowsa osrod-
kéw transplantacyjnych, chcielibySmy by w przyszlosci
wszyscy nasi pacjenci wymagajgcy LuTx mogli by¢ leczeni
w kraju.

Autorzy wytycznych szczegélowo omawiajg czynniki
determinujgce przekazanie pacjenta do o$rodka transplanta-
cji ptuc. Wkrétce po ukazaniu sie omawianych zalecen
opublikowano uaktualnione wytyczne International Society
of Heart and Lung Transplantation (ISHLT), ktére w kilku
szczegodtach réznig sie od wytycznych ECFS.

Zalecenia ISHLT dotyczace kierowania pacjenta chorego
na mukowiscydoze do oérodka transplantacji ptuc wskazujg
kryteria:

e FEV1 < 30% lub pacjent z zaawansowanag chorobg ptluc,
z naglym spadkiem FEV1 pomimo optymalnego leczenia
(zwlaszcza chore plci zenskiej), zakazony pratkami nie-
gruzliczymi lub Burkholderia cepacia complex (patrz komen-
tarz ponizej) i/lub z cukrzyca;

e pokonywany dystans w tescie 6-minutowego chodu
< 400 m;

e rozwdj nadci$nienia ptucnego, pomimo braku zaostrzenia
przebiegajacego z hipoksja;

e zwiekszona czesto$¢ zaostrzen przebiegajaca z jednym
z ponizszych:

- epizod ostrej niewydolnosci oddychania wymagajgcy
nieinwazyjnej wentylacji mechanicznej;

- narastajgca oporno$¢ na antybiotyki i brak poprawy po
leczeniu zaostrzen;

- pogarszajacy sie stan odzywienia pomimo suplemen-
tacji,;
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- odma optucnowa;

- zagrazajgce zyciu krwioplucie pomimo embolizacji
naczyn oskrzelowych.

Zalecenia ISHLT dotyczace umieszczenia chorego na mu-

kowiscydoze na liScie oczekujgcych na przeszczepienie

ptuc sg nastepujace:

przewlekta niewydolnoé¢ oddychania:

- jedynie z hipoksjg (PaO, < 8 kPa lub < 60 mmHg),

- z hiperkapnig (PaCO, > 6,6 kPa lub > 50 mmHg);

przewlekta nieinwazyjna wentylacja mechaniczna;

nadci$nienie plucne;

czeste hospitalizacje;

nagty spadek funkcji ptuc;

IV klasa czynnosciowa wg WHO.

Autorzy zalecenn wymieniajg przeciwwskazania do prze-

szczepienia ptuc. Wérédd nich, dla naszych chorych szczegdl-

nie istotne wydajg sie by¢ zakazenia drég oddechowych

Burkholderia cenocepacia i Mycobacterium abscessus. Réwnie

waznym przeciwwskazaniem sg wspdlistniejagce zakazenia

pozaplucne (gléwnie WZW B lub C) oraz niewydolnosé

watroby z nadci$nieniem wrotnym. Réwnoczesne przeszcze-

pienie pluc i watroby nie bylo dotychczas w Polsce wyko-

nane, jednak zabieg taki mozna rozwaza¢ u pacjenta

z niewydolnoscig obu narzadéw. Zawsze jednak ostateczna

decyzja o kwalifikacji do LuTx jest podejmowana przez

osérodek transplantacyjny w oparciu o wtasne doswiadczenie.

Niezmiernie wazna jest opieka nad pacjentem oczekujg-
cym na przeszczepienie ptuc. Powiklania choroby podstawo-
wej (jak np. niedozywienie, CFRD, osteoporoza, osteopenia)
powinny by¢ leczone prawidlowo, tak by zminimalizowaé
ryzyko ich niekorzystnego wplywu na stan kliniczny pacjen-
ta po LuTx. Czesto pacjenci z powodu niedozywienia sg
kwalifikowani do zalozenia PEG-u i pozostajg w programie
domowego zywienia. Dotychczas u pacjentéw z CF kwalifi-
kowanych do przeszczepienia pluc nie obserwowaliSmy
zaburzen funkcji nerek. Jednak z uwagi na leki o potencjal-
nie nefrotoksycznym dziataniu stosowane zaréwno przed
(np. aminoglikozydy), jak i po LuTx (leki immunosupre-
syjne), wskazniki czynnos$ci nerek sg systematycznie kontro-
lowane.

Kolejnym zagadnieniem zwigzanym z opiekg nad pacjen-
tem przed przeszczepieniem ptuc jest stosowanie inwazyj-
nej wentylacji. Tak jak ugruntowana jest juz rola nieinwa-
zyjnej wentylacji u chorych z przewlekla niewydolnoscia
oddechowg oczekujacych na przeszczepienie ptuc, tak stoso-
wanie inwazyjnej wentylacji dla wiekszosci oSrodkéw trans-
plantacyjnych jest przeciwskazaniem do LuTx. Zwigzana
jest ona z wysoka $miertelno$cia we wczesnym okresie
potransplantacyjnym. Wyjatek mogg stanowi¢ pacjenci, kto-
rzy przeszli procedury kwalifikacyjne przed zastosowaniem
respiratoroterapii. Natomiast pomostem do transplantacji
ptuc dla wielu osrodkéw jest zastosowanie ECMO (Extracor-
poreal Membrane Oxygenation).

W omawianych zaleceniach kilkakrotnie podkreslana jest
rola dobrej wspétpracy miedzy osrodkiem leczenia mukowi-
scydozy a o$rodkiem transplantacji ptuc, zaréwno podczas
procesu kwalifikacji do zabiegu (kiedy chory pozostaje

gtéwnie pod opieka osrodka leczenia mukowiscydozy), jak
i po przeszczepieniu (gdy caloSciowa opieka spoczywa na
oérodku transplantacyjnym, a zesp6t leczenia mukowiscydo-
zy powinien stuzy¢é swym wsparciem). Na podstawie wlas-
nego doswiadczenia, po problemach sprzed kilku/kilkunastu
lat, obecnie wspoélpraca ta przebiega bez zarzutu.

Opieka nad pacjentem po przeszczepieniu wymaga kadry
doswiadczonych specjalistéw, jak i odpowiedniego zaplecza
szpitalnego (zapewnienie izolacji, szczegdlnie od innych
pacjentéw z CF, mozliwos¢ wykonywania okreslonych badan:
np. oznaczen stezen lekéw immunosupresyjnych we krwi).
Wigkszo$¢ osrodkéw leczenia mukowiscydozy w Polsce nie
dysponuje wyzej wymienionymi mozliwo$ciami, co wigze sie
z problemami podczas opieki ambulatoryjnej czy hospitaliza-
cji pacjenta po przeszczepieniu. Nalezy wyrazié nadzieje, ze
rozbudowa oS$rodkéw transplantacyjnych (m.in. otwarcie
w 2015 r. nowego budynku w SCCS w Zabrzu), umozliwi
lepsza dostepnos¢ opieki okolotransplantacyjnej i utatwi
opieke nad pacjentami z mukowiscydozg, zaréwno przed, jak
1 po przeszczepieniu ptuc.

Niezwykle istotny jest réwniez problem opieki nad cho-
rym w schytkowym okresie choroby, u ktérego transplanta-
cja jest niemozliwa. Podkresla sie role rozméw z pacjentem
i jego rodzing o mozliwosciach dalszego postepowania,
leczenia paliatywnego, wsparcia psychologicznego. W Polsce
brak jest systemu przeznaczonego dla chorych na mukowi-
scydoze w tym okresie zycia, a dostep do opieki paliatywnej
w chorobach innych niz nowotworowe jest niezadowalajgcy.
Opieka ta spoczywa na zespolach leczenia mukowiscydozy,
a zatem mozliwe jest leczenie szpitalne i w poradni,
niewielka jest natomiast mozliwo$¢ opieki nad chorym
w domu.

Pomimo istniejagcych hospicjéw domowych dla dzieci
w Polsce, nadal ograniczenia wynikajag z dostepnosci ich
opieki na danym obszarze, kryteriéow kwalifikacji do danego
hospicjum oraz wylgcznosci lub sprawowania wspdlnej
opieki nad pacjentem z osrodkiem leczenia mukowiscydozy.
Pacjenci i ich rodziny od lat pozostajacy pod opieka danego
oérodka, czesto pomimo informacji o schytkowym stadium
choroby i koniecznos$ci zapewnienia wylgcznie opieki palia-
tywnej, nie chca rezygnowaé z opieki szpitalnej. Moze
rozwigzaniem w obecnej sytuacji bylaby Scista wspélpraca
z o$rodkami domowego leczenia tlenem oraz osrodkami
przewlektej wentylacji mechanicznej, a zwlaszcza wykorzy-
stanie tych ostatnich, ze wzgledu na czesto$¢ wizyt lekar-
skich i pielegniarskich w domu chorego. W przysziosci
powinno sie zapewni¢ wspdlprace z oSrodkami opieki palia-
tywnej tak, by umozliwi¢ naszym pacjentom i ich rodzinom
jak najlepszg pomoc w domu w schylkowym okresie cho-
roby (komentarz do rozdziatu nr 6).

W polskiej rzeczywisto$ci powodzenie dostosowania sie
do standardéw postepowania, ktére wyznacza dokument
europejski, zalezy nie tylko od $rodowisk medycznych
zajmujacych sie mukowiscydozg, pacjentéw z ich bliskimi
oraz stowarzyszen poswieconych rozwigzywaniu probleméw
pacjentéw i ich wsparciu, lecz takze bezwzglednie od
poparcia zarzadzajacych systemem ochrony zdrowia.
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