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INFORMACJE O ARTYKULE STRESZCZENIE
Historia artykutu: Istotny wzrost oczekiwan wzgledem zycia kolejnych grup oséb z mukowiscydoza (cystic
Dostepne online: 29.08.2016 fibrosis; CF) wynika ze skuteczniejszego leczenia choroby. Obecnie juz powszechnie wia-
domo, ze wyniki leczenia znajdujgcych sie pod opieka specjalistycznych centréw muko-
Stowa kluczowe: wiscydozy s3 lepsze w poréwnaniu z wynikami pacjentéw nieobjetych taka opieka. Klu-
e Centrum CF czem do skutecznoéci specjalistycznych centréw mukowiscydozy jest wielodyscyplinarny
e Zespét wielodyscyplinarny zesp6t (multidisciplinary team; MDT), w sklad ktérego powinni wchodzié¢ konsultanci, spe-
e Ciagly rozwéj zawodowy cjalista pielegniarstwa, mikrobiolog, fizjoterapeuta, dietetyk, farmaceuta, psycholog
kliniczny, pracownik socjalny, genetyk kliniczny i zwigzani z nimi pracownicy stuzby
Keywords: zdrowia — wszyscy do$wiadczeni w opiece nad pacjentami z CF. Od czlonkéw MDT ocze-
e CF Centre kuje sie réwniez biezgcej wiedzy dotyczacej nowych odkry¢ z zakresu CF, ciggtego rozwo-

e Multidisciplinary team
e Continuing professional develop-

ment

ju osobistego, uczestnictwa w konferencjach, audytach i badaniach. Specjalistyczne cen-
tra CF powinny wraz z innymi krajowymi i miedzynarodowymi osrodkami tworzy¢ jedng
sie¢ oraz wpisywacé swoje dane do rejestrow, co zwieksza mozliwo$é zrozumienia cho-
roby. Niniejszy artykul ma na celu okreslenie ram specjalistycznego centrum CF, w tym
organizacji centrum, oraz indywidualnych rél cztonkéw MDT, jak réwniez naswietlenie
warto$ci organizacji CF i rejestréw choroby.
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1. Wstep zdrowotng kompetencji. Oczekiwania dotyczace zycia wzra-
stajg w kolejnych pokoleniach pacjentéw [1] w zwigzku ze

Osoby z mukowiscydoza (CF) majg zloZone potrzeby wyma- skuteczniejszym leczeniem i, co istotne, dlatego ze wiekszos¢

gajace specjalistycznych, medycznych i zwigzanych z opieka pacjentdw objeta jest opieka centréw CF. Réwnocze$nie
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pacjenci objeci opiekg centréw CF wykazujg sie lepszg
jakoscig zycia i funkcjg ptuc w poréwnaniu do pacjentéw
nieobjetych taka opieka [2, 3]. Dlatego centra CF stanowig
model opieki pacjentéw z CF; pacjent powinien otrzymac ze
strony centrum pelng opieke lub powinien mie¢ zapewniong
opieke w miejscu zamieszkania z nadzorem ze strony
centrum [4-6].

Podstawe centrum stanowi zespét wielodyscyplinarny
(MDT) w lacznosci z innymi specjalistycznymi osrodkami
medycznymi i chirurgicznymi, budynki i obiekty oraz sprzet
komputerowy i oprogramowanie, ktére razem wziete umoz-
liwiajg MDT otoczenie pacjentéw opiekg na poziomie odpo-
wiednim, by sprosta¢ zlozonym wyzwaniom medycznym tej
choroby przy uzyciu skutecznej diagnostyki i holistycznych
programow terapeutycznych.

Czlonkowie MDT stanowig rdzen centrum CF i powinni
mie¢ mozliwo$¢ cigglego rozwoju zawodowego (continuing
professional  development; CPD), prowadzenia audytéw
i badan. Kazda dyscyplina powinna stworzy¢ wlasne, rygo-
rystyczne ramy, by mie¢ pewnos$¢, ze spelnia oczekiwania
pacjentéw jej dotyczgce. Centrum CF powinno mie¢ odpo-
wiednie zasoby (np. pracownicy, sprzet IT) oraz infrastruk-
ture (zabudowania szpitalne, przychodnie), by umozliwi¢
MDT zapewnienie poziomu ustug przystajgcego do standar-
déw Europejskiego Towarzystwa Mukowiscydozy (European
Cystic Fibrosis Society; ECFS) zalecanych w tym dokumencie,
poprzez bezpieczne, efektywne i wysokiej jakosci ushugi.
Wiadomo, ze moze to by¢ nieosiggalne w trybie natych-
miastowym w calej Europie, szczegdélnie w krajach
o nizszym PKB. Wazne, by tam, gdzie nie mozna spetnié
tych standardéw, ustanowi¢ procedury, ktére umozliwig
spelnienie ich w niedalekiej przyszlosci, i zobowigzaé
zarzady szpitali do wspierania pacjentéw z CF. Bez odpo-
wiednich zasobdw istnieje ryzyko, ze centrum bedzie spra-
wowacd nieskoordynowang opieke ponizej standardéw. Brak
jednolitoéci opieki nad pacjentami z CF wplynie na wyniki
pacjentéw [7].

Obecnie dostep do specjalistycznych ustug CF w Europie
jest niejednolity. Kwalifikacje, wyksztalcenie i role r6znig sie
w sposdb istotny. Praktyka kliniczna, tam gdzie to mozliwe,
powinna by¢ oparta na faktach i odzwierciedlaé¢ aktualne
doniesienia z badan, wytyczne kliniczne i wytyczne
z konsensuséw. SpecjaliSci w zakresie CF powinni byé
odpowiednio wyksztalceni, wykwalifikowani i1 wpisani
w krajowy/miejscowy rejestr medyczny oraz mie¢ prawo
wykonywania zawodu na terenie kraju. Specjalici powinni
pracowa¢ zgodnie ze swoim kodeksem zawodowym
i kompetencjami. Powinni stale poszerzaé¢ swojg wiedze,
umiejetnosci, skutecznos$é i doswiadczenie poprzez ciagly,
aktywny rozwdéj zawodowy. Istotne s3: udzial w jedno-
i wielospecjalistycznych audytach i badaniach, badanie
rynku, zewnetrzne programy oceny jakosci, ocena uslug,
rozwdj i poprawa specjalistycznych ustug oraz ich dostep-
nosci. Jako ze centrum CF moze by¢ jedynym w miescie lub
regionie, zacheca sie do rozwoju krajowych i miedzynarodo-
wych programéw wspierajgcych CPD, badanie rynku i po-
prawe $wiadczonych ustug.

Kolejne rozdziaty opisujg zalecane przez ECFS standardy
dotyczace indywidualnych specjalnosci w obrebie centrum
CF.

2. Zarys centrum dla dzieci i dorostych

Centra CF dla dzieci i dorostych maja wiele cech wspdlnych,
dlatego zalecenia wyluszczone ponizej w wigkszosci odno-
szg sie do obu. Jako ze zdrowie dzieci i mtodych dorostych
ulega poprawie, nacisk na opieke pediatryczng stanowi
prewencje przed progresjg choroby. Chorobowos$¢ i niemal
cala $miertelno$¢ zwigzana z CF przesunieta zostala na wiek
dorosty. W opiece nad doroslymi nalezy wzigé pod uwage
wieksze potrzeby pacjentéw hospitalizowanych i czestsze
wystepowanie wielouktadowych powiktan. Jeszcze przed
przejsciem z opieki pediatrycznej pod opieke dla dorostych
wazne jest, zeby oba centra $ciSle wspdlpracowaly. Regu-
larne spotkania obu zespoléw i wspdlne protokoly moga
utatwi¢ mtodemu dorostemu proces przejscia i zminimalizo-
waé zmiany w leczeniu.

Skuteczna komunikacja miedzy zespotami podczas tego
okresu jest kluczowa dla odniesienia sukcesu. Dzieci z CF
przejda pod opieke centréw dla dorostych w okolicy ich 17.-
19. urodzin. Dzieci i ich rodziny powinny wiedzieé, ze
przejdag w tym okresie pod opieke centrum dla dorostych.
Pediatra nie jest wyszkolony lub do$wiadczony w radzeniu
sobie z emocjonalnymi, socjalnymi lub medycznymi potrze-
bami dorostego pacjenta. W populacji dorostych, objawy tej
wielouktadowej choroby (np. cukrzyca zwigzana z CF, osteo-
poroza, powiklania nerkowe i watrobowe oraz infekcje
atypowe) sprawiajg istotnie wiecej probleméw. Lekarze oséb
dorostych potrafig réwniez w lepszy sposéb w pelni poinfor-
mowaé pacjentéw o potencjalnym ryzyku cigzy i potrafig
sprawowacé kompetentng, niepotozniczg opieke nad ciezarng
kobietg z CF.

Mloda osoba z CF i jej/jego rodzina powinni juz na
wczesnym etapie zostaé wigczeni w planowanie procesu
przejscia. Wstepnie temat ten nalezy poruszy¢é w momencie
zdiagnozowania CF i nastepnie okresowo powtarzaé. Prak-
tyczne rozmowy powinny zaczaé sie w okolicach 11. uro-
dzin, w kontekscie edukacyjnych, socjalnych i seksualnych
aspektéw dorastania z chorobg przewlekts.

Konieczna jest Scisla wspélpraca zgodnie z zatwierdzo-
nym protokolem przejscia, okresli¢ nalezy koordynatoréw
z obu zespoléw. Mlody dorosty i jej/jego rodzina muszg mieé
mozliwo$¢ nie tylko jednorazowego spotkania zespolu
z centrum dla dorostych. Optymalnie cel ten mozna osiag-
naé w przypadku polgczonych centréw z obecnoscia zespotu
leczacego dorostych podczas procesu przejScia. Pacjent
i jego rodzina powinni mie¢ mozliwos¢ obejrzenia pomie-
szczen przeznaczonych do leczenia dorostych. Pisemna
dokumentacja dotyczgca kazdego pacjenta powinna byé
wreczona zespotowi leczgcemu dorostych w momencie
przekazania.

2.1. Centrum

Wiele wymogdw pozostaje wspdlnych dla osrodkéw dla
dorostych i dla dzieci. Centrum CF powinno mie¢ odpowied-
nig zaloge i zabudowania, by prowadzi¢ wszechstronng
opieke i byé w stanie leczy¢ wszystkie zwigzane z CF
powiktania [4]. Pacjenci powinni mie¢ nieograniczony dostep
do centrum 24 godziny na dobe. By méc legitymowac sie
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i utrzymaé odpowiedni poziom kompetencji i doSwiadcze-
nia, centrum powinno mie¢ pod opiekg minimum 100
dorostych lub dzieci z CF. W niektérych przypadkach,
zwigzanych z polozeniem geograficznym centrum lub nie-
wielkg czestosScig wystepowania choroby w populacji, pod
opieka centrum moze znajdowac sie mniej pacjentéw, ale
nie mniej niz 50. Centra obejmujgce mniej niz 100 pacjen-
téw powinny byé polaczone z wiekszym centrum do czasu
objecia opiekg wiekszej liczby pacjentdéw, uzyskania do-
Swiadczenia i zasobéw do $wiadczenia niezaleznych ustug.

Wszyscy pacjenci z CF powinni mie¢ dostep do centrum
w celu uzyskania rutynowej lub naglej pomocy lub porady.
Pacjenci powinni by¢ badani regularnie, w zaleznosci od ich
indywidualnych potrzeb. Rutynowe wizyty w przypadku
pacjentéw ze stabilnym przebiegiem choroby powinny odby-
wacé sie co 2-3 miesiecy w zaleznosci od nasilenia choroby.
Niemowleta ze $wiezo zdiagnozowang chorobg powinny by¢
badane czesciej (poczatkowo raz w tygodniu). Wszyscy
pacjenci powinni co roku przechodzi¢ badanie, by mieé
pewnosé, ze, jako minimum, raz w roku dokonano pelnej
oceny medycznej, dietetycznej, fizjoterapeutycznej i psycho-
logicznej i ze wykonano wszystkie nalezne badania krwi.
Konsultant powinien stworzy¢ raport i przedyskutowac wy-
niki badan z pacjentem/jego opiekunami oraz uzgodnié¢
z nimi plan leczenia.

2.2.  Zespot wielodyscyplinarny

Za opieke nad pacjentem powinien by¢ odpowiedzialny
rdzen MDT zlozony z wyszkolonych i do$wiadczonych
w zakresie CF specjalistéw. MDT powinien mieé odpowied-
nig liczbe czlonkéw w zaleznosci od populacji pacjentéw
i powinien obejmowac nastepujacych specjalistéw i perso-
nel pomocniczy:

e pulmonolog/pulmonolog dzieciecy;

e mikrobiolog kliniczny;

e wsparcie medyczne ze strony treneréw;

e specjalista pielegniarstwa klinicznego;

specjalista fizjoterapii;

specjalista dietetyk;

psycholog kliniczny;

pracownik socjalny;

farmaceuta;

genetyk kliniczny;

wsparcie ze strony pracownikéw sekretariatu;

e koordynator bazy danych.

Jasno okresli¢ nalezy lidera MDT oraz role i zakres odpo-
wiedzialno$ci wszystkich lekarzy specjalistow w zespole.

ECFS wspdtuczestniczy w ustaleniu liczebnosci personelu
dla centréw pediatrycznych i dla dorostych rekomendowane;j
przez UK CF Trust (Tab. I i II) [6]. Liczby te mogg réznié sie
w zaleznosci od organizacji stuzby zdrowia, czynnikéw
geograficznych i miejscowych/regionalnych réznic w ustu-
gach CF. Na przyktad, liczba fizjoterapeutéw moze réznic¢ sie
w zaleznosci od odsetka pacjentéw, ktérzy samodzielnie
podaja sobie antybiotyki dozylne w domu.

Liczba personelu powinna odzwierciedlaé stosowany
model dzielonej opieki, biorgc pod uwage czas spedzony
przez personel centrum na badaniu i leczeniu pacjentéw
w miejscowym oddziale CF. Dodatkowo, wazna jest

Tabela I - Liczba etatéw w zaleznosci od wielkosci
osrodka: pelne etaty w przypadku pacjentéw pedia-

trycznych®
Table I - Whole-time equivalents per clinic size: full-time
paediatric patients®

MDT 50 150 >250
pacjentéw  pacjentéw  pacjentoéw”
Konsultant 1 0,5 1 1
Konsultant 2 0,3 0,5 1
Konsultant 3 - - 0,5
Trener medyczny 0,8 1,5 2
Specjalista 2 3 4
pielegniarstwa
Fizjoterapeuta 2 3 4
Dietetyk 0,5 1 1,5
Psycholog kliniczny 0,5 1 15
Pracownik socjalny 0,5 1 1
Farmaceuta 0,5 1 1
Sekretarka 0,5 1 2
Koordynator bazy 0,4 0,8 1
danych

& Pacjenci z zaburzeniami zwigzanymi z CFTR nie powinni by¢
liczeni.

P Jesli pod opieka centrum znajduje sie istotnie wiecej niz 250
pacjentéw, do zespotu wielodyscyplinarnengo nalezy doda¢ kon-
sultantéw w liczbie okolo jeden konsultant na 100 pacjentéw.
Nalezy réwniez zwiekszy¢ liczbe innych specjalistow i personelu
pomocniczego. Zwykle jedno centrum moze mieé¢ pod opieka
ograniczong liczbe pacjentéw. Liczba ta zalezna jest od miejsca
udostepnionego centrum przez szpital i wydolnosSci szpitala
w zapewnieniu odpowiedniego personelu centrum. MDT pojedyn-
czych centréw powinny raz w roku dokonaé przegladu liczby
pacjentéw i oszacowad, kiedy zasoby centrum przestaja wystarczac
do zapewnienia opieki na zalecanym poziomie. Liczba pacjentow
pediatrycznych utrzymuje sie mniej wiecej na stalym poziomie, ale
liczba pacjentow dorostych z roku na rok zwieksza sie. Na biezaco
nalezy oceniaé potrzebe otwarcia kolejnego centrum dla dorostych
w regionie. Zasoby nalezy zapewni¢ przed lub réwnoczesnie
Z potrzebami.

Tabela II - Liczba etatéw w zaleznosci od wielkosci
osrodka: pelne etaty w przypadku pacjentéw dorostych?®

Table II — Whole-time equivalents per clinic size: full-time
adult patients®

MDT 50 150 >250
pacjentéw  pacjentéw  pacjentéw”
Konsultant 1 0,5 1 1
Konsultant 2 0,3 0,5 1
Konsultant 3 - - 0,5
Specjalista 0,5 1 1
Lekarz w trakcie 0,4 0,8 1
specjalizacji
Specjalista 2 3 5
pielegniarstwa
Fizjoterapeuta 2 4 6
Dietetyk 0,5 1 2
Psycholog kliniczny 0,5 1 2
Pracownik socjalny 0,5 1 2
Farmaceuta 0,5 1 1
Sekretarka 0,5 1 2
Koordynator bazy 0,4 0,8 1
danych

® Pacjenci z zaburzeniami zwigzanymi z CFTR nie powinni by¢
liczeni.
® patrz opis pod tabels I.
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dostepnos$¢ odpowiedniego zabezpieczenia na wypadek
urlopéw wypoczynkowych, urlopéw w celu ksztalcenia
i z powodu nieprzewidzianych zdarzen.

Wszyscy czlonkowie MDT muszg by¢ zarejestrowani
w odpowiednich dla nich izbach/urzedach zawodowych oraz
by¢ cztonkami krajowej lub miedzynarodowej grupy CF.

Powinni dysponowa¢ specjalistyczng wiedza i do$wiad-
czeniem w opiece nad dzieé¢mi i dorostymi z CF. Powinni
stale doskonali¢ swoje umiejetnosci poprzez udziat
w miejscowych szkoleniach i miedzynarodowych konferen-
cjach poswieconych CF.

2.3.  Dostep do innych specjalistow

Wazne jest zapewnienie dostepu do innych specjalistéw
medycyny i chirurgii w razie potrzeby. Istotne specjalnosci
medyczne i ustugi obejmuja:

gastroenterologie i hepatologie (z do$wiadczeniem
w opaskowaniu zylakéw przetyku w trybie ostrym); diabeto-
logie i endokrynologie; chirurgie laryngologiczng; chirurgie
ogdlng, klatki piersiowej i kardiochirurgie; anestezjologie
i leczenie bélu; reumatologie; nefrologie; potoznictwo
i ginekologie; psychiatrie; intensywna opieke; radiologie
interwencyjng (z doswiadczeniem w embolizacji tetnic osk-
rzelowych w trybie ostrym oraz przezskérnej gastrostomii
pod kontrolg USG w trybie elektywnym).

2.4. Infrastruktura centrum

Pomieszczenia w centrum CF musza by¢ dostosowane do
wszystkich grup wiekowych. Musza by¢ odpowiednio
pojemne, tak by pacjentéw ambulatoryjnych mozna byto
przyja¢ w trybie pilnym w kazdej chwili, w ramach wizyty
w centrum, do oddzialu dziennego lub oddzialu szpitalnego.
Liczba 16zek szpitalnych powinna byé na tyle duza, by
pacjentéw mniej pilnych mozna byto przyjaé¢ w ciggu 7 dni,
a pilnych w ciggu 24 godzin. Personel pielegniarski stykajacy
sie z pacjentami powinien mie¢ do$wiadczenie i wiedze
dotyczaca opieki nad pacjentami z CF. Nalezy réwniez
zapewni¢ Srodki i personel umozliwiajgce podawanie anty-
biotykéw dozylnie w warunkach domowych pod nadzorem
wyszkolonych pielegniarek.

2.5.  Podzial pacjentéw

Wszystkie centra CF powinny mie¢ jasng polityke dotyczacy
prewencji i kontroli zakazen, a pomieszczenia muszg umoz-
liwia¢ wlasciwy podzial pacjentéw, by zapobiec zakazeniom
krzyzowym. Pacjenci nie powinni dzieli¢ ze sobg sal, lazie-
nek ani toalet podczas pobytu w szpitalu ani kontaktowac
sie ze sobg w pomieszczeniach wspdlnych, takich jak centra
CF, oddzialy, apteka czy zaktad radiologii.

2.6. Dostep do badan specjalistycznych

W obrebie specjalistycznego centrum CF powinien istnie¢
latwy dostep do specjalistycznych badan. Oznacza to dostep
do laboratorium biochemicznego i hematologicznego w celu
przeprowadzenia badan rutynowych, jak réwniez analizy
potu 1 pomiaru poziomu witamin rozpuszczalnych

w ttuszczach, poziomu aminoglikozyddéw i oznaczenia meta-
bolizmu glukozy (w tym system cigglego monitorowania
glikemii). Laboratorium mikrobiologiczne powinno mieé
mozliwo$é przetworzenia prébek od pacjentéw z CF
i skutecznego wykrywania Burkholderia spp., kretkéw nie-
gruzliczych i infekcji grzybiczych. Dostepne powinny by¢
réwniez typowanie molekularne patogenéw i badania
immunologiczne w kierunku monitorowania alergicznej
aspergilozy oskrzelowo-pltucnej.

Badania fizjologiczne powinny obejmowac¢ pomiary funk-
cji pluc (spirometria dla pacjentéw hospitalizowanych
i ambulatoryjnych), pulsoksymetrie, w tym nocne pomiary
0,/CO,, prébe wysitkows i ocene przeciwwskazan do lotéw
samolotem.

Ustugi radiologiczne i medycyny nuklearnej powinny
obejmowac badania tomograficzne, USG watroby, absorpcjo-
metrie podwdjnej energii promieni RTG (DXA) kosci.

Dostepne powinny by¢ réwniez audiometria wysokich
czestotliwosci i bronchofiberoskopia.

2.7.  Pozostale uwagi

Pomieszczenia muszg umozliwiaé rodzicom/opiekunom
pozostanie ze swoimi dzie¢mi w szpitalu, a dziecku otrzy-
manie odpowiedniej edukacji w czasie hospitalizacji, jesli
dziecko z powodu choroby nie moze uczeszcza¢ do szkoty.

Réwnocze$nie z miejscem do nauki powinno istnie¢
miejsce do zabawy/rekreacji.

Centrum CF powinno by¢ zobowigzane do aktywnego
udzialu w badaniach klinicznych i translacyjnych i zachecac
pacjentéw do udzialu w prébach klinicznych. Celem kazdego
centrum powinno by¢ wlgczenie do rozrastajgcej sie Euro-
pejskiej Sieci Klinicznej do Badan nad Mukowiscydozg
(www.ecfs.eu/ctn).

2.8.  Aspekty polityki europejskiej dotyczqcej centréow CF

CF to rzadka choroba (to jest <1 na 2000) i jako taka nalezy
do domeny kilku inicjatyw polityki Unii Europejskiej (EU)
z zakresu badan i opieki zdrowotnej. Centra CF, w zgodzie
z wytycznymi Europejskiego Komitetu Ekspertéw ds. Choréb
Rzadkich dotyczacych Osrodkéw Choréb Rzadkich, moga
dziala¢ w ramach nowo utworzonej europejskiej sieci refe-
rencyjnej choréb rzadkich. Jako choroba rzadka, CF ma
specjalny status (Art. 54) w Transgranicznej Dyrektywie
umozliwiajagcej wymiane kompetencji i ostatecznie pacjen-
téw, tym samym odnoszacej sie do dysproporcji w opiece.

Rozwdj opieki Centréw CF w panstwach czlonkowskich
EU jest wspierany przez Zalecenia Rady Europejskiej doty-
czace dzialan na polu chordéb rzadkich (EC 2009/C 151/02).
Wprowadzenie sierocych produktéw leczniczych do leczenia
CF réwniez podlega takim inicjatywom politycznym.

3. Ramy opieki lekarza specjalisty
3.1.  Konsultant CF

Konsultant pracujacy w specjalistycznym centrum powinien
przejs¢ odpowiednie, akredytowane szkolenie w opiece nad
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pediatrycznymi lub dorostymi pacjentami z CF, zwykle
w ramach specjalizacji z pulmonologii. Wiedze i umiejetno-
§ci, ktérymi powinien dysponowaé konsultant, wyszczegdl-
niono ponizej [8].

3.1.1. Wiedza
Konsultant CF powinien dysponowaé wiedzg z zakresu epi-
demiologii i patofizjologii CF oraz etiologii ptucnych
i pozaplucnych objawéw i powiklan CF, w tym masywnego
krwotoku z drég oddechowych, odmy, niewydolnosci odde-
chowej, choréb przewodu pokarmowego, cukrzycy, proble-
moéw z plodnoscig i cigzy (opieka nad dorostymi) oraz
probleméw psychosocjalnych. Konsultant powinien by¢
zaznajomiony z istotnymi, wymaganymi badaniami, w tym
badaniami mikrobiologicznymi, obrazowaniem nieinwazyj-
nym, takim jak RTG klatki piersiowej, tomografia kompute-
rowa. Konsultant powinien zna¢ takze farmakologie wziew-
nych, doustnych i systemowych lekéw przepisywanych
pacjentom, a takze rézne ¢wiczenia zalecane przez fizjotera-
peutéw. Powinien monitorowac potrzeby zywieniowe indy-
widualnych pacjentdéw, a w razie potrzeby zalozy¢ sonde do
zywienia jelitowego.

Konsultant CF powinien réwniez znaé¢ wskazania do
przeszczepienia ptuc i mie¢ doswiadczenie w rozmowach na
temat opcji terapeutycznych z pacjentem i jego opiekunami.

3.1.2. Umiejetnosci

Konsultant CF powinien umieé przelozy¢ te wiedze na
leczenie ptucnych i pozaptucnych objawéw i powiktan cho-
roby. Powinien umieé tez interpretowaé wyniki badan mi-
krobiologicznych plwociny i ocenia¢ stan czynnoSciowy
pacjentéw. Powinien mie¢ réwniez dobre umiejetnosci
komunikacyjne, by mégt edukowaé pacjentéw i ich opieku-
néw na temat przebiegu choroby.

Plan pracy konsultanta powinien pozwala¢ na po$wiece-
nie odpowiedniej iloSci czasu na pacjentdéw z CF, zadania
kliniczne i obowigzki menadzerskie. Musi pozwala¢ réwniez
na ciagly rozwdj zawodowy z zakresu CF, w tym udziat
w krajowych i miedzynarodowych spotkaniach dotyczgcych
choréb uktadu oddechowego/CF. Aby na biezgco uzupetniaé
wiedze z zakresu leczenia i aktualnych badan, konsultant
powinien co najmniej 50% czasu pracy poswieci¢ na zagad-
nienia dotyczace CF.

3.2.  Kierownictwo ds. klinicznych

Dyrektor specjalistycznego centrum CF zazwyczaj jest row-
noczednie kierownikiem ds. klinicznych - oczekuje sie od
niego kierowania zespolem MDT. Powinien by¢ lgcznikiem
miedzy ekspertami klinicznymi a leczeniem szpitalnym.

Kierownik kliniczny/dyrektor centrum powinien zarzg-
dza¢ zespotem i upewnia¢ sie, ze: spelnione sg oczekiwania
zespolu dotyczace rozwoju zawodowego i odpowiedniego
wsparcia; dostepne sa mozliwosci udzialu w krajowych
i miedzynarodowych konferencjach CF; zacheca sie do
prowadzenia badan.

Dyrektor powinien upewnié sie réwniez, ze podejscie
zespolu jest prawidlowe i Ze wszyscy czlonkowie MDT majg
mozliwo$¢ oméwienia swoich obserwacji i opinii dotyczg-
cych leczenia pacjentéw.

Wazne jest, by dyrektor rozumiat ramy finansowe opieki
zdrowotnej kraju tak, by rozwinagé¢ i utrzymaé wsparcie
finansowe dla leczenia CF. Dyrektor powinien kierowaé
rekrutacjg personelu, by uzyskaé liczbe pracownikéw wska-
zang w standardach opieki. Powinien dopilnowaé, aby
spotkania MDT odbywaly sie raz w tygodniu, by wyniki
centrum podlegaly audytom, ktére nastepnie bedg udostep-
niane zwrotnie cztonkom MDT w celu poprawy standardéw
opieki.

By osiggna¢ to ostatnie, dyrektor powinien nadzorowac
gromadzenie odpowiednich danych i dokumentacji i prze-
kazywanie ich do rejestrow krajowych i europejskich.

W niektérych centrach obecni sg wspotkierownicy/
wspoéldyrektorzy. W takiej sytuacji konieczne jest jasne
rozdzielenie odpowiedzialnosci i dobra komunikacja miedzy
nimi.

4, Ramy specjalistycznej opieki pielegniarskiej
4.1.  Rola specjalisty pielegniarstwa CF

Rola specjalisty pielegniarstwa CF obejmuje [6]:
¢ edukacje, obrone i wsparcie psychosocjalne - szczegdlnie
w trudnych okresach, takich jak:
o powiadomienie o wynikach badan i diagnozie;
o pierwsze przyjecie do szpitala;
o pierwsza terapia antybiotykami dozylnymi;
o druga diagnoza (np. cukrzyca zwigzana z CF);
o przejécie z opieki pediatrycznej pod opieke dla doro-
stych;
o zagadnienia dotyczgce reprodukcji, opieka pre- i postna-
talna;
o transplantacja i zagadnienia dotyczace zakonczenia
zycia;

e zapewnienie wsparcia i edukacji w domu, szczegblnie
w zakresie dozylnej antybiotykoterapii w warunkach
domowych, nebulizacji, Zywienia enteralnego i niein-
wazyjnej wentylacji;

e zapewnienie innym osobom edukacji na temat CF,
w tym w przedszkolu, szkole, szkotach wyzszych,
miejscu pracy;

e dzialanie jako lgcznik pomiedzy chorym a rodzing,
podstawowg opieka zdrowotng, pracownikami socjal-
nymi i szpitalem;

e stuzenie pomocg w celu treningu i edukacji innych
pracownikéw stuzby zdrowia zaangazowanych w opie-
ke nad chorymi z CF.

4.2.  Dostepnosé¢ i udogodnienia

W MDT nalezy zapewnié¢ obecno$é¢ odpowiedniej liczby
specjalistow pielegniarstwa z doskonala wiedzg dotyczaca
CF[9]. Specjalista pielegniarstwa CF powinien stuzy¢ wspar-
ciem, radg i opiekg skierowanymi bezposrednio do pacjenta
i rodziny w kazdej chwili, kiedy sg one potrzebne, tak
w szpitalu, jak i w domu. Uslugi bedg sie rdéznié
w zaleznoéci od réznych populacji pacjentéw, ich potrzeb
i wymogdw. Specjalista pielegniarstwa CF powinien stale sie
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rozwijaé, by moc spelni¢ potrzeby miejscowej populacji
pacjentéw z CF [4].

Specjalista pielegniarstwa CF potrzebuje odpowiedniej
ilosci czasu, przestrzeni w miejscu pracy, komputera/dru-
karki i wsparcia finansowego, by by¢ w stanie sprawowac
odpowiednig opieke. Powinien on pozostawaé w stalym
kontakcie z pacjentem i jego rodzing pomiedzy wizytami
w centrum, dlatego potrzebuje dostepu do technologii, takiej
jak e-mail, telefon, SMS.

4.3. Kluczowe stopnie opieki

4.3.1. Diagnoza

Obecnie w wielu krajach stosowana jest metoda diagnostyki
poprzez badania przesiewowe noworodkéw. Specjalista pie-
legniarstwa CF odgrywa wazng role w
z rodzicami w czasie ustalania diagnozy, réwnocze$nie
zapewniajac stale wsparcie i edukacje - poczawszy juz od
pierwszej rozmowy. W przypadku gdy badania przesiewowe
nie s3 dostepne, specjalista pielegniarstwa CF odgrywa
podobna role, oferujac wsparcie, rade i edukacje, ktére
nalezy zindywidualizowaé¢ w zalezno$ci od tego, czy rozpo-
znanie zostalo ustalone w okresie niemowlectwa, u star-
szych dzieci czy u osoby dorostej. Kontakt specjalisty
pielegniarstwa CF z pacjentem/rodzicami jest zatem nie-
zwykle istotny - czy to w szpitalu, czy podczas wizyt
domowych, czy tez przez email lub telefon.

rozmowach

4.3.2. Wiek przedszkolny

Dla wielu pacjentéw - juz po zaakceptowaniu diagnozy
i nauczeniu sie, jak prowadzi¢ leczenie w warunkach domo-
wych - pierwsze lata mogg wydawac sie niemal normalne.
Jednakze istnieje kilka obszaréw, w ktérych specjalista
pielegniarstwa CF moze stuzy¢ wiedzg, praktycznymi
radami i wsparciem psychosocjalnym [10]: podaz lekéw,
zywienie, dobranie leczenia substytucyjnego enzymami
trzustkowymi (dobranie dawki lub stuzenie rada w przy-
padku, gdy dziecko odmawia przyjmowania enzymow)
w porozumieniu z dietetykiem, rozpoznawanie infekcji drég
oddechowych i decyzja, kiedy skierowaé na wizyte lekarska,
a kiedy rozpocza¢ leczenie, oczyszczanie drég oddechowych
i odpowiednie éwiczenia w porozumieniu z fizjoterapeutg
CF, rozpoczynanie edukacji przedszkolnej, zajmowanie sie
rodzenstwem, planowanie kolejnych dzieci.

4.3.3. Wiek szkolny

Rozpoczecie przez dziecko nauki w szkole moze by¢ wyda-
rzeniem traumatycznym dla kazdego rodzica. W przypadku
dziecka z CF obawy rodzicow dotyczgce utraty kontroli
wystapia niemal na pewno. Wielu specjalistow pielegniar-
stwa CF za zgodg rodzicéw odwiedza szkoly, edukujgc
nauczycieli i przygotowujagc na radzenie sobie z CF
w zakresie: utrzymania prawidlowego odzywienia w szkole,
podazy enzymoéw trzustkowych i innych lekéw (np. nebuliza-
cje, leki wziewne, doustne), wspdlpracy z pielegniarka
szkolng, ulatwiania uzyskania zwolnienia na czas wizyt
kontrolnych/hospitalizacji, radzenia sobie z rosnacg niezalez-
noscig dziecka, porad dotyczacych nieprzestrzegania zalecen,
zwlaszcza w zakresie jedzenia i oczyszczania drég oddecho-
wych. Specjalista pielegniarstwa CF moze w tym okresie

poméc rodzicom, zwlaszcza umozliwiajac kontakt poza cen-
trum, co daje rodzicom wytchnienie od pomieszczen szpital-
nych i pozwala na rozmowe dotyczacg niepokojacych ich
zagadnien w bezpiecznym i znajomym Srodowisku.

Wigkszos¢ dzieci z CF w wieku szkolnym miewa sie
wzglednie dobrze i bierze udzial w nauce, zajeciach sporto-
wych i towarzyskich organizowanych przez szkote. Od czasu
do czasu konieczne jest dodatkowe leczenie. Leczenie
wspierajgce, takie jak dozylna antybiotykoterapia w wa-
runkach domowych lub zywienie enteralne pozwala dzie-
ciom na kontynuowanie nauki w szkole. Pomocne moga
okazac sie ustugi poza szpitalem, badania rutynowe (jak na
przyklad spirometria) mogg by¢ wykonywane przez specja-
liste pielegniarstwa CF, dzieki czemu mozna wykryé prob-
lemy na wczesnym etapie [11, 12].

4.3.4. Milodziez
Mlodziez z CF przechodzi te same zmiany fizyczne
i emocjonalne i ma takie same oczekiwania jak ich zdrowi
réwiesnicy - bez wzgledu na nasilenie choroby ptuc [13].
Specjalista pielegniarstwa CF powinien by¢ gotowy do prze-
prowadzenia otwartej i szczerej rozmowy na tematy, takie
jak rekreacyjne stosowanie lekdéw i ich wplyw na CF,
aktywnos$¢ seksualna, bezpieczny seks i antykoncepcja,
ptodnosé i cigza, dalsza edukacja i praca zawodowa, obraz
ciala i samoocena, przestrzeganie zalecen lekarskich, zwig-
zek z rodzicami, zachecanie do samoopieki, stosowania sie
do zalecenn i odpowiedzialnosci, wlasciwe informowanie
o chorobie i leczeniu.

Specjalista pielegniarstwa CF powinien by¢ delikatny
i szczery w czasie rozmowy z mlodym czlowiekiem z CF
[14-16]. Wiele informacji, ktére mlodziez (i ich rodzice)
otrzymujg, pochodzi od réwie$nikéw, z mediéw i Internetu,
totez informacje od specjalisty pielegniarstwa CF powinny
by¢ wlasciwe i aktualne.

4.3.5. Przejscie z opieki pediatrycznej pod opieke dla oséb
dorostych

Wszystkie dzieci z CF powinny przej$¢ z opieki pediatrycz-
nej pod opieke dla oséb dorostych. Jak powszechnie wia-
domo, proces przejscia musi odby¢ sie w sposéb prawidlowy
- to niezwykle istotne [17, 18]. Przejscie z opieki pediatrycz-
nej pod opieke dla oséb dorostych ma miejsce w chwili, gdy
mlody czltowiek z CF przechodzi w dorostos¢ takze w innych
obszarach zycia, takich jak dalsza edukacja lub rozpoczecie
pracy zawodowej, tworzenie zwigzkéow i wziecie wiekszej
odpowiedzialnosci za swoje zZycie. PrzejScie moze zatem by¢
procesem trudnym z wielu przyczyn. Specjalista pielegniar-
stwa CF zaangazowany w proces przejScia powinien byé
swiadomy istnienia wielu barier, ktére utrudniaja powodze-
nie calego procesu [19, 20]. Zaréwno specjalista pielegniar-
stwa CF ze strony centrum pediatrycznego, jak i ze strony
centrum dla oséb dorostych odgrywajg istotng role
w zapewnieniu udanego procesu przejScia. Zajmujg sie
takimi szczegdlami, jak: zaangazowanie pacjenta i jego
rodzicow w podejmowanie decyzji; jasna komunikacja po-
miedzy MDT pediatrycznym a MDT dla oséb dorostych;
odpowiednia zmiana kliniki obejmujgca MDT; upewnienie
sie, ze pacjent pojawi sie w klinice dla dorostych i ma
wyznaczony termin kontroli.
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Mlodzi ludzie mogg uwazac, ze przy pierwszym przyjeciu
do centrum dla dorostych wchodzg w nieznane $rodowisko
z obcym personelem. W przypadku tych pacjentéw i ich
rodzin konieczne jest zachowanie ze strony personelu
wzmozonej Swiadomosci i delikatnosci, a specjalista pieleg-
niarstwa CF powinien wspiera¢ pacjenta i jego rodzine.
Specjalista pielegniarstwa CF powinien by¢ lgcznikiem mie-
dzy oddziatem szpitalnym a MDT.

4.4.  Zagadnienia dotyczqce dorostych

Specjalista pielegniarstwa CF odgrywa istotng role w pomo-
cy dorostym w utrzymaniu réwnowagi pomiedzy stosowa-
niem sie do zalecen lekarskich a ich stylem zycia, w pomocy
w dostosowaniu schematéw leczenia w taki sposéb, by
odpowiadaly oczekiwaniom pacjentéw. Pomoc ta obejmuje:
edukacje pracodawcy i wspdlpracownikéw, ltgcznosé
z agencjami rzagdowymi i miejscem pracy w celu zapewnie-
nia maksimum wsparcia (finansowego i praktycznego), by
umozliwié¢ pacjentom pozostanie w pracy lub przekwalifiko-
wanie sie, wspieranie pacjenta w kontaktach z pracowni-
kami socjalnymi, edukacje i wspétprace z lekarzami rodzin-
nymi i okolicznymi farmaceutami, negocjowanie latwiej-
szego dostepu na zajecia w szkole lub na uniwersytecie;
zwiekszal sie bedzie wspdlpraca specjalisty pielegniarstwa
CF z lekarzem rodzinnym, pracownikami socjalnymi
i zespolem CF, majaca na celu pomoc pacjentom
w zadbaniu o ich starzejgcych sie rodzicéw; edukacje,
poradnictwo i wsparcie dotyczace zagadnien dotyczgcych
zycia rozrodczego tak dla mezczyzn, jak i kobiet z CF;
wsparcie praktyczne i emocjonalne w czasie okresu nowo-
rodkowego i niemowlecego.

Powiklania zdarzajg sie czeSciej u starszych pacjentéw
z CF [21-23]. Ustugi zewnetrzne oferowane przez specjaliste
pielegniarstwa CF powinny zapewni¢ pomoc w prowadzeniu
skomplikowanych schematéw leczenia i organizacji opieki
tak, by poméc utrzymac réwnowage pomiedzy swobodnym
stylem zycia a leczeniem.

4.5.  Zagadnienia dotyczqce transplantacji i zakoriczenia
zycia

Gdy hospitalizacje stajg sie czestsze lub diuzsze, a ciezar
leczenia wzrasta, pacjent lub rodzina moze dazy¢ do poru-
szenia tematu przeszczepienia pltuc. Rozmowy z zespolem
na wczesnym etapie wywolujg wiele pytan i zmartwien ze
strony pacjentéw i ich rodzin. Rolg specjalisty pielegniar-
stwa CF jest stuzenie edukacjg i ochrong pacjenta w czasie
procesu podejmowania przez niego decyzji.

CF pozostaje chorobg skracajgcg zycie. Smieré
w dziecinstwie zdarza sie rzadko - ale jednak sie zdarza.
W przeciwienstwie do innych choréb przewleklych, ostatnie
etapy CF bywaja trudne do rozpoznania. Pacjenci czesto
potrzebujg okazji do rozmowy dotyczacej ich obaw i lekow,
ale mogg czu¢ sie zle lub mogg by¢ zbyt zatroskani, ze
zmartwig rodzine, by rozmawia¢ o tym z nig.

Specjalista pielegniarstwa CF moze ulatwi¢ prowadzenie
rozmowy miedzy pacjentem a jego rodzing. Dyskusja na
wczesnym etapie na temat zyczen pacjenta na terminalny
okres choroby jest istotna dla wprowadzenia odpowiedniego

planu opieki. Zagadnienia podczas takiej rozmowy moga
dotyczy¢ transplantacji, testamentu, pogrzebu, napisania
pamietnika lub listéw do rodziny oraz decyzji, gdzie pacjent
chcialby umierac [24, 25].

Specjalista pielegniarstwa CF odgrywa kluczowa role
w dawaniu indywidualnego wsparcia emocjonalnego rodzi-
com/partnerowi pacjenta. Choé¢ niektére z rodzin chcg
wrocié¢ do szpitala, dla wielu rodzin jest to trudne. Odwie-
dzenie rodziny w domu pozwala na zaoferowanie wsparcia
w zalobie w bezpiecznym i wygodnym otoczeniu. Wizyta
w domu pozwala takze zaoferowaé wsparcie innym czlon-
kom rodziny, np. rodzenstwu czy dziadkom.

4.6.  Podstawowe kompetencje, kwalifikacje i rozwéj
zawodowy
4.6.1. Podstawowe kompetencje

Specjalista pielegniarstwa CF powinien by¢ kompetentny
w nastepujacych, kluczowych obszarach.
e Praktyka kliniczna:
e umiejetnosci diagnostyki i oceny;
e umiejetnosci leczenia;
e rozpoznanie i monitorowanie zmian;
o ulatwianie programéw opieki;
e badania kliniczne i audyt.
e Edukacja:
e wiedza dotyczgca CF i zagadnien z nig zwigzanych,;
e praktyka oparta na faktach;
e nauczanie i trening: pacjentéw, opiekunéw, pracowni-
kéw stuzby zdrowia.
e Komunikacja:
e z pacjentami i opiekunami;
e z MDT;
e wspdlpraca z placéwkami klinicznymi, socjalnymi, edu-
kacyjnymi, pracodawcami itp.
e Wsparcie i ochrona:
¢ opieka socjalna;
e ochrona;
e poradnictwo;
e zagadnienia prawne i etyczne.

4.6.2. Kuwalifikacje i rozwdj zawodowy

Specjalista pielegniarstwa CF musi mie¢ prawo wykonywa-
nia zawodu w danym kraju. Powinien réwniez dysponowaé
specjalistyczng wiedzg i do$wiadczeniem w opiece nad
dzie¢mi (w tym szkolenie pediatryczne) lub dorostymi z CF.

Specjalista pielegniarstwa CF powinien wigczaé sie
w badania we wszystkich obszarach CF, rozwijajac projekty
indywidualne lub uczestniczac w badaniach przeprowadza-
nych przez CF MDT, powinien stale doksztalca¢ sie poprzez
uczestnictwo w kursach i konferencjach.

CF to choroba wymagajgca zaréwno dla pacjenta i jego
rodziny, jak i dla MDT. Specjalista pielegniarstwa CF powi-
nien peiié role lgcznika pomiedzy pacjentem a rodzina,
placowkami podstawowej opieki zdrowotnej i socjalnymi
oraz szpitalem. Specjalista pielegniarstwa CF jest odpowie-
dzialny za upewnienie sie, ze kazdy pacjent otrzymuje
odpowiednia opieke zgodnie ze swoimi potrzebami. Pacjenci
przez cale zycie powinni otrzymywaé wsparcie, jak réwniez
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dobrej jakosci leczenie, skoordynowang opieke szpitalng,
wsparcie i porady placéwek spotecznych.

5. Ramy opieki fizjoterapeutycznej

Fizjoterapeuta specjalizujgcy sie w dziedzinie mukowiscydo-
zy powinien odgrywaé podstawowa role w aspektach lecze-
nia, takich jak oczyszczanie drég oddechowych, ¢wiczenia
fizyczne i leczenie wziewne. Programy rehabilitacji w opiece
nad pacjentami z CF majg, przede wszystkim, charakter
zapobiegawczy, konieczne jest ich regularne stosowanie od
momentu diagnozy. Celem leczenia jest utrzymanie opty-
malnej wentylacji we wszystkich czesciach pluc, opéznienie
progresji choroby pluc, stymulacja i utrzymanie prawidlowej
wydolnosci fizycznej oraz zniesienie bélu i ograniczenie
powiklan ze strony ukladu mie$niowo-szkieletowego i/lub
wynikajgcych zchoroby ptuc lub kosci [26]. Fizjoterapeuta
specjalizujgcy sie w dziedzinie mukowiscydozy powinien
réwniez opracowywac strategie postepowania na wypadek
powiktan lub choréb wspdlistniejacych pojawiajacych sie
z wiekiem u pacjentéw. Powinien takze zoptymalizowaé
program fizjoterapii oddechowej, uwzgledniajac zaawanso-
wany technicznie sprzet, nieinwazyjng wentylacje i ¢wicze-
nia fizyczne z suplementacja tlenu. Rehabilitacja ruchowa-
jest bardzo istotna dla pacjentéw wpisanych na liste ocze-
kujacych na przeszczepienie ptuc.

5.1.  Rola fizjoterapeuty specjalizujqcego sie w dziedzinie
mukowiscydozy

Fizjoterapeuta specjalizujgcy sie w dziedzinie mukowiscydo-
zy powinien by¢ latwo dostepny dla pacjentéw w celu
stosowania regularnej oceny stanu funkcjonalnego pacjenta
i funkcji ptuc oraz monitorowania i modyfikowania terapii
stosowanej przez chorego w domu. Czesto$¢ spotkan zale-
ze¢ bedzie od wieku pacjenta i jego stanu klinicznego.
Standardowo konsultacje powinny mieé miejsce w czasie
kazdej rutynowej wizyty w poradni
w przypadku hospitalizacji (w tym réwniez podczas pobytu
w szpitalu pod opiekg innych specjalistéw i na oddziale
intensywnej terapii). Dokladniejsza ocena fizjoterapeutyczna
powinna odbywac sie raz w roku.

oraz codziennie

5.2.  Regularna ocena i terapia

Regularna ocena pluc przeprowadzona przez fizjoterapeute
powinna obejmowac badanie funkcji ptuc, analize objawow
ze strony uktadu oddechowego, ocene stopnia dusznoéci,
oszacowanie zapotrzebowania na tlen w czasie fizjoterapii
uktadu oddechowego i ¢wiczen fizycznych, charakterystyke
kaszlu i wywiad na temat szeroko rozumianej aktywnosci
w zyciu codziennym. Program fizjoterapeutyczny powinien
byé opracowany indywidualnie dla kazdego chorego,
z uwzglednieniem wieku, nasilenia choroby, dzialan ubocz-
nych lub powiklan oraz sytuacji socjalnej i rodzinnej.

5.2.1. Terapia wziewna
Jako ze fizjoterapeuta jest odpowiedzialny za wykonywanie
zabiegdw wziewnych, powinien zna¢ techniki inhalacyjne,

rodzaje aparatéw i prawidlowg ich obsluge. Konieczne jest
uwzglednienie czasu inhalacji w stosunku do spodziewa-
nego efektu oczyszczenia drég oddechowych, poniewaz
moze zaistnie¢ miedzy nimi pozytywna wspoétzaleznosc.
Istotna dla prawidlowej depozycji lekéw wziewnych jest
edukacja pacjentéw dotyczaca prawidlowych technik inha-
lacji. Fizjoterapeuta powinien by¢ zaznajomiony z od-
powiednimi systemami nebulizacji uznanymi za bezpieczne
i skutecznie dostarczajgce przepisane leki. Czyszczenie
i prawidlowa obstuga calego systemu nebulizacji sg koniecz-
ne do bezpiecznego pod wzgledem mikrobiologicznym
i skutecznego podawania lekéw [26, 27].

5.2.2. Terapia oczyszczajqgca drogi oddechowe
Fizjoterapeuta odpowiedzialny za terapie oczyszczania drég
oddechowych powinien umie¢ szybko oceni¢ ich wlasciwy
stan, na przyklad na podstawie oceny dzwiekéw wydecho-
wych, ilodci i charakterystyki plwociny oraz zdolnosci cho-
rego do kontroli kaszlu. Konieczna jest wiedza i do$wiadcze-
nie na temat pelnego zakresu dostepnych technik drenazo-
wych. Powinny by¢ rozwazane alternatywne techniki
drenazowe wiasciwie dobrane dla poszczegblnych pacjen-
téw. Istnieje wiele technik oczyszczania drég oddechowych,
ktére pacjent moze stosowaé samodzielnie i ktére pozwalajg
uzyskaé pacjentowi niezalezno$¢ w zyciu codziennym. Pod-
stawy dziatania wszystkich technik drenazowych oparte sg
na fizjologii uktadu oddechowego i pozwalajg fizjoterapeucie
na indywidualne dobranie programu leczenia [28]. Nie
istnieje jeden standardowy schemat oczyszczania drég od-
dechowych ani tez dowdéd na wyzszg skutecznosé jednej
z technik [6, 26, 29-37].

5.2.3.  Ocena postawy ciata i uktadu miesniowo-szkieletowego
Ocene postawy ciata i funkcji uktadu mie$niowo-szkieletowe-
go przeprowadza sie w celu kompleksowej oceny leczenia.
Cwiczenia fizyczne majace na celu zachowanie prawidtowej
postawy ciata i ruchomosci klatki piersiowej powinny by¢
wlgczone do leczenia od samego poczatku. Jak w przypadku
kazdej interwencji fizjoterapeutycznej, ¢wiczenia powinny
by¢ indywidualnie dobrane do pacjenta [26, 38, 39].

5.2.4. Wydolnos¢ fizyczna
Oceng wydolnosci fizycznej i mozliwosci zastosowania ¢wi-
czen fizycznych powinni by¢ objeci réwniez chorzy na
mukowiscydoze bedacy w okresie przygotowania do prze-
szczepienia pluc.

Obnizenie  wydolnosci fizycznej jest zwigzane
z spadkiem funkcji pluc i ma bezposredni wplyw na
pogorszenie jakosci zycia i gorsze rokowanie [40, 41]. Uwaza
sie, ze <(¢wiczenia fizyczne poprawiajg funkcje ptuc
i zmniejszajg nawykowy brak aktywnosci u dzieci z CF [42].
Fizjoterapeuci specjalizujgcy sie w dziedzinie mukowiscy-
dozy powinni regularnie przeprowadza¢ testy wysitkowe,
z czestotliwo$cig uzalezniong od stopnia progresji choroby
i szczegélnych potrzeb, takich jak kwalifikacja do trans-
plantacji ptuc lub ocena wynikéw leczenia. Zlecajgc ¢wicze-
nia fizyczne pacjentom z zaawansowang chorobg pluc,
nalezy zachowacd ostroznos$¢ - zwlaszcza kiedy wystepujg
u nich krwioplucie, desaturacja wysitlkowa wymagajaca
suplementacji tlenem, nadci$nienie plucne, serce ptucne,
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artropatie i inne choroby wspdlistniejgce [26]. Fizjotera-
peuta powinien réwniez ocenié¢ zapotrzebowanie na tlen
W czasie ¢wiczen i aktywno$ci codziennej [26, 43].

5.2.5. Nieinwazyjna wentylacja

Udowodniono, ze nieinwazyjna wentylacja stanowi przy-
datne uzupelnienie terapii oczyszczania drég oddechowych,
zmniejszajace wysitek oddechowy i zmeczenie odczuwane
przez ciezko chorych pacjentéw podczas fizjoterapii. Niein-
wazyjna wentylacja moze by¢ réwniez uzyteczna podczas
¢wiczen w celu zmniejszenia nasilenia dusznosci, poprawy
utlenowania krwi i, co za tym idzie, utrzymania lub poprawy
tolerancji wysitku [44, 46]. Ponadto wentylacje nieinwazyjna
wprowadza sie w celu utrzymania optymalnego funkcjono-
wania pacjentéw w koncowym stadium choroby i jako
terapie pomostowsg przed transplantacjg [45].

5.2.6. Inne czynniki i oceny
Do obowigzkéw fizjoterapeuty specjalizujacego sie w dzie-
dzinie mukowiscydozy nalezy kontrola w zakresie nietrzy-
mania moczu i katu. Fizjoterapeuta powinien by¢ wrazliwy
i otwarty na omawiany problem. Powinien umie¢ wczednie
rozpoznawal symptomy; mozna zaczgl przeprowadzaé
wywiad juz w wieku 10 lat [47, 48].

Fizjoterapeuta specjalizujacy sie w dziedzinie mukowi-
scydozy powinien byé rowniez odpowiedzialny za:
e postepowanie w przypadku wystapienia powiktan oraz za
przestrzeganie przez chorego codziennego rezimu tera-
peutycznego, jednoczesnie promujac niezalezno$¢ typowsa
dla danego wieku
wlasciwg terapie wziewng i oczyszczanie drég oddecho-
wych oraz programy ¢wiczen fizycznych w czasie cigzy
[49];
upewnienie sie, ze sprzet do terapii i nebulizacji dziata
prawidlowo i w prawidlowy sposdb jest uzywany;
edukacje pacjentéw, opiekundéw, nauczycieli i miejsco-
wych fizjoterapeutéw; fizjoterapeuta powinien $cisle
wspolpracowaé z innymi pracownikami stuzby zdrowia,
w celu holistycznej opieki nad pacjentem,;
opieke paliatywng, szczegdlnie zmniejszenie nasilenia
dusznosci u pacjentéw terminalnie chorych oraz doradza-
nie dotyczace tego, kiedy zaprzesta¢ nieinwazyjnej wenty-
lacji.

5.3.  Dostepnos¢ uslugi

Gdy pacjent przebywa w szpitalu z powodu zaostrzenia
choroby lub w celu przeprowadzenia badan kontrolnych,
powinien zostaé zbadany przez fizjoterapeute w ciggu 24
godzin od przyjecia. Nastepnie powinien zosta¢ wdrozony
program oczyszczania drég oddechowych, leczenia wziew-
nego i odpowiednio dobranych, dobrze tolerowanych przez
chorego ¢wiczen fizycznych. Fizjoterapeuta specjalizujacy
sie w dziedzinie mukowiscydozy powinien dysponowaé
wiedzg dotyczaca wszystkich technik oczyszczania oskrzeli,
patofizjologii drég oddechowych, kryteriéw stosowania tech-
nik alternatywnych i wszelkich przeciwwskazan dla dostep-
nych technik terapeutycznych [28]. Swiadczenia z zakresu
fizjoterapii chorych na mukowiscydoze powinny by¢ dostep-
ne 7 dni w tygodniu takze po godzinach pracy fizjoterapeuty

w przypadku pacjentéw, ktérych stan pogorszyl sie w ciggu
nocy.

5.4.  Rozwéj zawodowy, badania i dyspozycyjnosé

Fizjoterapeuci powinni bra¢ udziat w szkoleniach, audycie
klinicznym, badaniach naukowych i wnosi¢ wklad w prowa-
dzenie rejestru chorych na mukowiscydoze. Ciagly rozwdj
zawodowy stanowi integralng czes¢ pracy, dlatego powinno
sie utrzymac i poszerzac¢ specjalistyczng wiedze poprzez
uczestnictwo w istotnych kursach podyplomowych, wykta-
dach oraz konferencjach krajowych i miedzynarodowych.
W miare mozliwosci fizjoterapeuta powinien by¢ aktywnym
czlonkiem rajowej grupy fizjoterapeutéw specjalizujgcych
sie w mukowiscydozie i mie¢ mozliwos¢ reprezentowania
intereséw fizjoterapeutycznych swojego kraju na spotka-
niach Miedzynarodowej Grupy Fizjoterapeutéw do spraw CF
(IPG/CF) [50]. Fizjoterapeuta CF powinien bra¢ udziat
w badaniach naukowych, rozwoju i doskonaleniu opieki
fizjoterapeutycznej oraz oceny leczenia poprzez przeprowa-
dzanie audytéw, uczestniczac w wieloosrodkowych bada-
niach i uzupelniajagc dane w rejestrach chorych. Powinien
zbiera¢ dane z calego roku w celu kontroli prowadzonej
przez siebie opieki [50, 51].

6. Ramy opieki dietetyka

Prawidlowy stan odzywienia jest skorelowany pozytywnie
z funkcjg ptuc [52, 53]. Prawidlowa masa ciata, wzrost i BMI
sa skorelowane pozytywnie z przezyciem [53-55]. Wazne
jest zapewnienie normalnego wzrostu dzieciom i mlodziezy
oraz utrzymanie prawidtowego BMI u oséb dorostych.

Specjalisci  dietetyki CF odgrywajg integralng role
w leczeniu pacjentéw i sg odpowiedzialni za opieke zywie-
niowg nad nimi. Powinni by¢ aktywnie wlgczeni w trening
zywieniowy, edukacje, rozwéj i wsparcie innych pracowni-
kow stuzby zdrowia zaangazowanych w leczenie CF.

Interwencje dietetyka powinny by¢ aktywne i reaktywne,
powinny odpowiada¢ na potrzeby kazdego pacjenta indywi-
dualnie. Specjalista dietetyk CF powinien mie¢ doswiadcze-
nie w radzeniu sobie ze zlozonymi wyzwaniami zywienio-
wymi i rzadkimi powiklaniami choroby - to bardzo wazny
aspekt.

6.1. Rola specjalisty dietetyki CF

Specjalista dietetyki CF powinien bra¢ aktywny udziat
w wysokiej jakosci leczeniu i opiece zywieniowej pacjentéw,
by zapewnic ich optymalny stan odzywienia oraz dokony-
wac regularnej oceny pacjenta z uwzglednieniem dodatko-
wych komplikacji moggcych towarzyszy¢ chorobie. Czgstosé¢
i rodzaj konsultacji bedg réznily sie w zaleznosci od wieku
i stanu klinicznego.

Specjalista dietetyki CF powinien doradza¢ i edukowacé
pacjentéw w zakresie podstaw leczenia zywieniowego
w CF, by umozliwi¢ im sprostanie ich potrzebom zywie-
niowym i osiggniecie optymalnego wzrostu, wagi i budowy
ciala. Dodatkowe porady sa konieczne w przypadku nie-
wydolnosci zewnatrzwydzielniczej trzustki, niedoboru
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witamin rozpuszczalnych w tluszczach, wzmozonej moto-
ryki zotgdka, refluksu zotgdkowo-przelykowego, uposle-
dzonej tolerancji glukozy/cukrzycy, obnizonej gestosci
mineralnej kosci, choréb nerek i choréb watroby.

Porady powinny by¢ zindywidualizowane w zaleznos$ci
od wieku. Porada powinna uwzglednia¢ bariery psycho-
spoleczne (zwlaszcza w okresie dorastania). Wsparciem
mogg by¢ materialy pisemne, pomoce wizualne, stuchowe
lub audiowizualne, edukacyjne pakiety komputerowe lub
aplikacje. Proces edukacji powinien by¢ ciagly, z uwzgled-
nieniem kluczowych okreséw, kiedy pacjent wymaga
wiekszej interwencji dietetycznej i wsparcia, takie jak
moment diagnozy, wczesne niemowlectwo, wlgczenie tera-
pii preparatami enzyméw trzustkowych, moment odsta-
wienia od piersi, okres dorastania i samodzielnosci, cigza,
rozpoczecie zywienia enteralnego, rozpoznanie cukrzycy
zwigzanej z mukowiscydozg, transplantacja i okres schytku
zycia.

Nalezy pamietaé, ze u pacjenta, u ktérego rozpoznano
chorobe w pdzniejszym okresie zycia, objawy sa atypowe,
a pacjent wymaga unikatowych zalecen edukacyjnych. Klu-
czowym wyzwaniem jest poprawa przestrzegania zalecen
leczenia zywieniowego. Specjalista dietetyki CF powinien
wspdlpracowaé z pacjentem, by zwiekszy¢ jego motywacje
do zmiany i wspiera¢ jego wysilki. Podejscie takie oparte jest
na dostarczaniu informacji i umozliwieniu otwartej dyskusji.
Wazne jest odniesienie sie¢ do barier emocjonalnych
i perceptualnych pacjenta, np. odmowa zwiekszenia masy
ciata w przypadku mlodych kobiet.

6.2.  Zarzgdzanie Rliniczne, badania i ramy jakosci

Specjalista dietetyki CF powinien by¢ cztonkiem i aktywnym
uczestnikiem specjalistycznych grup =zainteresowan na
szczeblu lokalnym, krajowym i miedzynarodowym (np.
European Cystic Fibrosis Nutrition Group), by na biezgco
doskonali¢ swojg wiedze. Dodatkowym atutem bytaby
aktywno$¢ czlonkowska w ECFS.

6.3.  Ocena dietetyczna

6.3.1. Ocena roczna

Obsada etatéw dietetyka powinna pozwala¢ na planowsg
coroczng ocene spozywanych positkéw i stanu odzywienia.
Ocena spozywanych positkéw za pomocg dziennika zywie-
niowego powinna by¢ prowadzona jedynie u wybranych
pacjentéw; w przypadku duzych centréw zastosowanie
takiego ¢wiczenia jest malo trwalym rozwigzaniem - to
mato prawdopodobne, by przyniosto dodatkowe informacje
na temat pacjentéw o stabilnym stanie odzywienia. Ocena
roczna powinna obejmowaé wszystkie aspekty stanu odzy-
wienia, modyfikacji diety, zmiany dawkowania enzymoéw
trzustkowych oraz leczenie powiklan zywieniowych
i metabolicznych. Ocena roczna pomaga okresli¢ cele
i dalsze plany leczenia zywieniowego.

Wiecej szczegdtéw znajduje sie w dokumencie pt. ,Stan-
dardy opieki Europejskiego Towarzystwa Mukowiscydozy:
wytyczne najlepszej praktyki - optymalne zywienie
i leczenie powiklan metabolicznych w mukowiscydozie”,
ktéry zawiera informacje dotyczace m.in. oceny:

e wydolnosci trzustki;

e wzrostu i stanu odzywienia;
e gestosci mineralnej kosci;

e poziomu glikemii.

6.4.  Ramy dostepnosci ustugi

Tradycyjnie ramy dostepnosci ustugi dzieli sie na:
e opieke szpitalng;

e opieke pozaszpitalng;

e opieke domowag;

e opieke zespolows;

e opieke w okresie przejscia;

e ocene roczna.

Wszyscy pacjenci powinni mieé dostep do opieki specja-
listy dietetyki CF we wszystkich wymienionych okresach.
Ten sam dietetyk powinien sprawowac opieke w szpitalu
i poza szpitalem, by uzyska¢ cigglos¢ opieki i zapobiec
przeoczeniu waznych szczegdtéw. Rozwdj telekomunikacji
i technologii pozwala na dodatkowg ocene.

6.5.  Kluczowe zagadnienia dotyczqgce ustugi

6.5.1. Pacjenci hospitalizowani

W przypadku pacjenta hospitalizowanego (a zwlaszcza pa-
cjenta wymagajacego stalego wsparcia zywieniowego) nale-
zy stworzy¢ jasny plan wypisowy i zaplanowaé wizyty
kontrolne.

6.5.2. Leczenie domowe

W przypadku pacjentéw leczonych w domu antybiotykami
dozylnymi nalezy zapewnié¢ dostep do specjalisty dietetyki
CF na poczatku i pod koniec terapii, z ciagglym wsparciem
zywieniowym na odlegto$é (np. przez telefon, telemedycyna)
lub przez specjaliste pielegniarstwa CF. Specjalista pieleg-
niarstwa CF powinien w jasno okreslony sposéb komuniko-
wac sie ze specjalistg dietetyki CF.

6.5.3.  Pacjenci ambulatoryjni z cukrzycq zwiqzang z CF
Pacjenci ambulatoryjni z cukrzycg zwigzang z CF powinni
mie¢ dostep do specjalisty dietetyki CF z do$wiadczeniem
w leczeniu tego powiktania.

6.5.4. Opieka zespotowa

W zwigzku ze zlozonoécia potrzeb dietetycznych dorostych

pacjentéw z CF, opieka zespolowa nie jest najlepszym

rozwigzaniem. Natomiast w centrach pediatrycznych powin-

ny znajdowac sie:

e protokoly opieki i odpowiedzialnosci za leczenie zywie-
niowe;

e wyznaczony dietetyk w zespolonym szpitalu, ktéry bedzie
wspoélpracowal ze specjalistg dietetyki CF z centrum,;

e przeglad wszystkich pacjentdw przez specjaliste dietetyki
CF z centrum co najmniej dwa razy w roku.

6.5.5.  Proces przejscia

Dietetycy CF z centrum pediatrycznego i dla dorostych
powinni wspdtpracowaé w celu promowania autonomii,
ulatwienia samodzielnosci i zapewnienia bezproblemo-
wego procesu przejécia. W momencie przejscia specjalista
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dietetyki CF z centrum pediatrycznego powinien przedsta-
wic jasne i zwiezle podsumowanie leczenia zywieniowego
i wyzwan z tym zwigzanych dla kazdego z pacjentéw.
W miare mozliwosci specjalista dietetyki CF z centrum
pediatrycznego powinien dostarczy¢ pisemny plan lecze-
nia.

7. Ramy mikrobiologii

Do CF MDT powinien zosta¢ wtaczony mikrobiolog kliniczny
ze specjalistyczng wiedzg dotyczacg infekcji w CF. Stanowi-
sko to moze objg¢ wyksztalcony medycznie mikrobiolog
kliniczny lub specjalista ds. choréb zakaznych - lub ewen-
tualnie badacz kliniczny z odpowiednia wiedzg i doSwiadcze-
niem. Mikrobiolog kliniczny CF powinien Scisle wspdtpraco-
wacé z laboratorium mikrobiologicznym oferujgcym ustugi
diagnostyczne dla CF MDT, a takze z miejscowym zespotem
ds. kontroli i zapobiegania infekcjom.

W celu zapewnienia wsparcia CF MDT podczas diagno-
styki i leczenia infekcji, mikrobiolog kliniczny CF powinien
dysponowa¢ wiedzg dotyczacg =zakresu infekcji w CF.
W szczegblnosci musi mie¢ swiadomosc¢ roli rzadko spoty-
kanych mikroorganizméw, ryzyka infekcji krzyzowych
1 wplywu dlugotrwatego przewleklego zapalenia na badania
mikrobiologiczne i leczenie.

Poza szeroka wiedzg podstawowg mikrobiolog kliniczny
CF powinien stale rozwija¢ sie zawodowo i uczestniczyé
w specjalistycznych konferencjach i spotkaniach dotycza-
cych CF.

7.1.  Rola mikrobiologa klinicznego CF

Mikrobiolog kliniczny CF powinien upewni¢ sie, ze dostepne
sa odpowiednie ustugi laboratorium mikrobiologicznego.
Mikrobiolog kliniczny CF moze peni¢ role kierownika labo-
ratorium. Ustugi mikrobiologiczne mogg by¢ ewentualnie
zapewniane przez podwykonawce — wtedy mikrobiolog kli-
niczny CF powinien by¢ zaangazowany w tworzenie umowy
po stronie centrum CF.

Mikrobiolog kliniczny CF powinien doradzaé¢ podczas
diagnozowania i leczenia infekcji oraz monitorowaé antybio-
tykoterapie. Moze to robi¢ w czasie spotkan CF MDT.
Mikrobiolog kliniczny CF powinien pelnié¢ takze role doradcy
w przypadku prewencji infekcji i kontroli w centrum CF.
Zadanie to moze by¢ delegowane okreslonemu lekarzowi
zajmujgcemu sie kontrolg infekcji (jeéli takie stanowisko
stworzono).

7.2.  Przeglqd ustug laboratoryjnych

Mikrobiolog kliniczny CF powinien upewnié sie, ze
dostepny jest peten zakres badan laboratorium mikrobiolo-
gicznego potrzebnych centrum CF oraz ze badania laborato-
rium prowadzone sg na podstawie opublikowanych wytycz-
nych [56-58]. Laboratorium powinno by¢ akredytowane
przez renomowang krajowg jednostke uprawniong do cer-
tyfikacji w zakresie mikrobiologii i podlega¢ zewnetrznym
audytom jakoSci obejmujacym patogeny zwigzane z CF.
W razie konieczno$ci powinna istnie¢ mozliwo$¢ przestania

odpowiednich prébek do laboratorium referencyjnego
specjalizujgcego sie w mikrobiologii CF. Laboratorium
powinno wydawaé¢ centrum wyniki precyzyjne i na czas,
z wczedniej zatwierdzonym sposobem oznaczania wynikéw
pilnych i waznych. Technicy pracujacy w laboratorium
powinni mie¢ doSwiadczenie i wiedze dotyczacg zlozonej
mikrobiologii infekcji CF.

Nalezy okresli¢ ramy zgtaszania i opracowywania btedéow
i innych zdarzen - wraz z zapisem, w jaki sposéb nauka
z bledéw zostala wykorzystana (w celu poinformowania
programu poprawy ustug).

Ustugi powinny regularnie podlega¢ audytom. Przykla-
dem audytu jest turn-around time (tj. czas od przyjecia prébki
do laboratorium do momentu wydania wyniku do centrum
CF), trafno$¢ identyfikacji i badanie antybiogramu oraz
odpowiednie i niezwloczne poinformowanie zespotu MDT
centrum o pilnych wynikach.

7.3. Uslugi mikrobiologii klinicznej i CF MDT

CF MDT powinien uzgodni¢ z laboratorium mikrobiologii

klinicznej nastepujace zagadnienia:

o Jakie probki pobiera¢ z drég oddechowych i w jaki sposéb
je przetwarzaé (np. plwocina, poptuczyny z drég oddecho-
wych, wymaz podczas kaszlu lub wymaz z gardta).

e Jakie probki pobra¢ w przypadku podejrzenia zakazenia

dostepu naczyniowego.

Diagnostyka innych infekcji, w tym infekcji jelitowych (np.

wirusy jelitowe, kiedy i jak bada¢ obecnos¢ toksyny

Clostridium difficile).

e Poziom identyfikacji mikroorganizméw (np. rodzaj, gatu-

nek, podtyp) wymagany w indywidualnych przypadkach.

Uzgodnienia mogg obejmowac¢ dyskusje na temat, ktére

badania moga by¢ wykonywane w miejscowym laborato-

rium oraz kiedy prébki muszg zosta¢ wystane do specjalis-
tycznego laboratorium o bardziej zaawansowanej metodo-
logii (np. potwierdzenie pierwszej infekcji Burkholderia spp.

z dokladng identyfikacjg gatunku).

Metody typowania i jego czestos¢ (tj. jak czesto CF MDT

powinien wysyta¢ prébki do oceny rutynowej i kiedy

wykona¢ dodatkowe typowanie z powodu podejrzenia
infekcji krzyzowej).

e Pomiar poziomu przeciwcial przeciw Pseudomonas w wy-

branych przypadkach.

Badania diagnostyczne w przypadku podejrzenia infekcji

Mycobacterium i grzybiczych lgcznie z poziomem identyfi-

kacji i typowaniem.

Antybiogram - wybdr badanych antybiotykéw oraz sytua-

cje, w ktérych antybiogram jest pomocny.

¢ Badania wirusologiczne powinny obejmowac szybkie testy

identyfikujgce wysoce patogenne wirusy, ktére moga roz-

przestrzenia¢ si¢ miedzy pacjentami - zaréwno dobrze
znane (np. wirus grypy), jak i nowo poznane (np. korona-
wirusy SARS, MERS).

W przypadku jakich wynikéw nalezy niezwlocznie nawig-

za¢ kontakt telefoniczny z CF MDT (np. pierwsza hodowla

Pseudomonas aeruginosa, nowa izolacja Burkholderia cepacia

complex oraz innych gatunkéw Burkholderia, MRSA, praw-

dopodobnie kretki widoczne w plwocinie).

Porady dotyczace prewencji infekcji i kontroli.
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Poza tym nalezy ustali¢ ramy komunikacji miedzy pra-
cownikami laboratorium mikrobiologicznego i CF MDT (np.
kontakt telefoniczny, obchody w oddziale w celu zapoznania
sie z biezgcym stanem pacjentéw, uczestnictwo w spot-
kaniach MDT).

7.4.  Porady Rliniczne dotyczqce leczenia infekcji

Mikrobiolog kliniczny CF powinien wspétpracowaé z CF MDT
w celu okre$lenia wytycznych stosowania lekéw przeciw-
bakteryjnych, w tym wyboru leczenia nowych infekcji,
leczenia aktualnego zaostrzenia i dlugoterminowego lecze-
nia antybiotykami. Celem jest zmniejszenie zachorowal-
nosci i hospitalizacji oraz odpowiedzialne uzycie antybioty-
kéw w celu ograniczenia narastania oporno$ci. Musi istnie¢
system monitorowania antybiotykéw. Mikrobiolog kliniczny
CF musi upewnié¢ sie, ze w celu utrzymania optymalnego
poziomu antybiotyku u pacjenta stosowane sg wytyczne
i porady, co promuje skuteczne leczenie przy minimalizacji
skutkéw ubocznych.

7.5.  Prewencja i kontrola infekcji

Mikrobiolog kliniczny CF powinien wspétpracowaé z CF MDT

i miejscowym zespolem do spraw kontroli infekcji w celu

rozwiniecia miejscowej polityki kontroli infekcji i prewencji

oraz procedur zgodnych z krajowymi i miedzynarodowymi
wytycznymi ekspertéw [59-63]. Polityka ta powinna obejmo-
wacé:

e ocene leczenia pacjentéw z chorobami zakaznymi, tak
w spoleczenstwie, jak i w szpitalu, by zapobiec rozprze-
strzenianiu sie infekcji;

e nadzér nad zakaznymi infekcjami (np. jak czesto wykony-
wac badania oraz jakie prébki przesytaé¢ do laboratorium);

e leczenie przeciwbakteryjne w celu unikniecia nosicielstwa
potencjalnie zakaznych mikroorganizméw;,

e wytyczne dla pracownikéw z infekcjg;

e dochodzenie epidemiologiczne;

e zapewnienie warunkéw do funkcjonowania centrum CF
oraz poradni - powinno obejmowacl czyszczenie i utrzy-
manie wyposazenia oraz udzial w jakichkolwiek planach
remontu lub przebudowy pomieszczen.

7.6.  Rola w badaniach Rlinicznych i gromadzeniu danych

Mikrobiolog kliniczny CF moze braé¢ czynny udziat
w badaniach klinicznych zwigzanych z CF. Moze by¢ zaanga-
Zowany w projektowanie innowacyjnych badan, jak réwniez
moze udziela¢ solidnego wsparcia laboratoryjnego w czasie
badania klinicznego. Moze réwniez pomaga¢ w sprawdzaniu,
czy w krajowych i miedzynarodowych bazach danych do-
stepne sg wlasciwe dane mikrobiologiczne.

8. Ramy zarzadzania lekami

Optymalna opieka nad pacjentami z CF wymaga zlozonych
planéw wielolekowego leczenia. Leki te mogg byé przyjmo-
wane doustnie, dozylnie lub wziewnie. Czesto spotyka sie
dzialania niepozadane i interakcje lekowe.

Wiele z lekéw jest drogich i wymaga uzyskania specjal-
nej zgody oraz wydania instrukcji optymalnego stosowania.
Stosowanie sie do zalecen stanowi najwieksze wyzwanie dla
pacjentéw i ich opiekunéw. Brak stosowania sie do zalecen
zwigzany jest ze stabymi wynikami. Centra CF muszg miec
skuteczny program zarzadzania lekami, by wspiera¢ pacjen-
téw w optymalizowaniu terapii. Farmakolog kliniczny CF
pelni w tym procesie pierwszoplanowsg role [64]. W krajach
europejskich zdecentralizowane ustugi kliniczne, z farma-
ceuta pracujagcym przez co najmniej 50% czasu w oddziale
lub farmaceutg wizytujagcym codziennie oddzial, nie sg zbyt
popularne [65]. Jedynie dwa kraje, tj. Wielka Brytania
i Irlandia rozwinetly ten sposéb ustug klinicznych [65].

8.1.  Rola farmakologa klinicznego CF

Farmakolog kliniczny CF odgrywa gléwng role w skutecz-

nym zarzadzaniu lekami [66]. Ogélnym celem aktywnos$ci

farmakologii klinicznej jest promowanie prawidlowego

i odpowiedniego uzycia lekéw i wyrobéw medycznych [67].

Aktywno$c¢ ta ma na celu:

e maksymalizacje efektu klinicznego leku (m.in. stosowanie
najskuteczniejszego leczenia w przypadku kazdego pa-
cjenta)

e minimalizacje ryzyka zdarzen niepozgdanych indukowa-
nych leczeniem (m.in. monitorowanie przebiegu leczenia
1 stosowania sie pacjenta do zalecen);

e optymalizacje wydatkéw na leczenie farmakologiczne
ponoszonych przez krajowe systemy zdrowotne i przez
pacjentéw.

Najwazniejszym celem pracy farmakologa klinicznego CF
jest zapewnienie opieki farmaceutycznej skoncentrowanej
na pacjencie, zdefiniowanej jako odpowiedzialne stosowanie
lekéw w celu osiagniecia okreslonych wynikéw, ktére popra-
wig jako$¢ zycia pacjenta i wydluza jego zycie. Praca
farmakologa to proces, w ktérym wspélpracuje on
z pacjentem i innymi pracownikami stuzby zdrowia
w planowaniu, wilgczaniu i monitorowaniu leczenia, by
osiggna¢ konkretne wyniki zdrowotne [68].

Skuteczne zapewnienie ustug farmakologa klinicznego
dla centrum CF opiera sie na wiedzy i umiejetnosci farma-
kologa klinicznego CF i jako$¢é réznych ustug wspierajacych,
takich jak serwis informacji o leku z doswiadczeniem doty-
czacym probleméw CF i probleméw pediatrycznych (jesli
dotyczy) oraz konieczne uslugi zaopatrzenia i dystrybucji,
skutecznie zaopatrujgce w leki pacjentéw hospitalizowa-
nych. Zgodnie z wymogami, dostepna powinna by¢ takze
ustuga przygotowywania lekéw. Obecne powinny by¢ row-
niez: dostep do telefonicznej ustugi zaopatrzenia w pilne
leki, informacji i porad dla hospitalizowanych pacjentéw
oraz ustuga aseptycznego sporzadzania lekéw w przypadku
przyrzadzania dozylnych antybiotykéw obejmujaca sche-
maty odczulania.

Farmakolog kliniczny CF powinien:

o przygotowywacé leki dla pacjentéw hospitalizowanych
i ambulatoryjnych zgodnie z wymogami instytucji;

e bra¢ udzial w obchodach lekarskich i spotkaniach CF
MDT;

e wspiera¢ i przekazywaé¢ informacje innym farmaceutom
w oddziale, ktérzy nie sa dobrze zaznajomieni z CF;
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wspdlpracowaé z centrum pediatrycznym i dla dorostych
w okresie przejécia pacjentow;

e wspiera¢ i przekazywac informacje farmaceutom pracujg-
cym w podstawowej opiece zdrowotnej i innych szpita-
lach;

w sposéb ciaggly rozwija¢ sie zawodowo poprzez odpo-
wiednie badania i uczestnictwo w waznych spotkaniach
naukowych, konferencjach na szczeblu krajowym i mie-
dzynarodowym,;

e pozostawaé w stalym kontakcie z innymi farmakologami
CF w celu porad i rozwoju zawodowego.

8.2.  Praktyka opieki farmaceutycznej dla farmakologa
klinicznego CF

8.2.1. Zarzqdzanie receptariuszem, wytyczne kliniczne

i protokoty leczenia

Farmakolog kliniczny CF powinien asystowa¢ w tworzeniu
receptariusza, by mieé pewnos$é, ze odpowiednie leki
zostang wprowadzone do praktyki klinicznej. Powinien
takze asystowaé podczas tworzenia i wspierania ustug
opieki domowej, takich jak dozylna antybiotykoterapia
w warunkach domowych oraz organizacja i monitorowa-
nie dostarczania lekéw. Farmakolog kliniczny CF oraz inni
czlonkowie CF MDT powinni skutecznie sie¢ komnuniko-
wac. Jak w przypadku wszystkich czlonkéw CF MDT,
farmakolog kliniczny CF powinien stale rozwija¢ sie zawo-
dowo i uczestniczy¢é w konferencjach dotyczgcych CF oraz
istotnych spotkaniach naukowych. Powinien takze braé
udzial w edukacji i treningu innych specjalistéw stuzby
zdrowia, réwniez pracujacych w podstawowej opiece zdro-
wotnej. Farmakolog kliniczny CF powinien réwniez by¢
doradcg w przypadku prawnych i etycznych zagadnien
dotyczacych lekéw, w tym zrédel i sposobu stosowania
lekéw niemajgcych licencji oraz lekdéw stosowanych poza
zatwierdzonymi wskazaniami. Wszystkie problemy doty-
czace zaopatrzenia w leki powinny byé rozwigzywane
przez farmakologa klinicznego CF, a informacja o tym -
przekazana do CF MDT.

Farmakolog kliniczny CF moze wspotpracowac z dziatem
badan i rozwoju CF oraz asystowac¢ w procesie indywidual-
nego refundowania leku lub skladania prosby o indy-
widualne sprowadzenie leku w przypadku, gdy nie istnieje
program aktualnie finansujacy takie leczenie.

8.2.2. Ustalenie listy lekéw/zebranie wywiadu

Farmakolog kliniczny CF jest odpowiedzialny za ustalenie
listy lekéw w momencie przyjecia do szpitala/przekazania
z innego o$rodka oraz w momencie wypisu, w tym lekéw
alternatywnych wydawanych bez recepty, lekéw w trakcie
badan oraz lekéw przyjmowanych z powodu innych choréb.
Powinien upewnic sie, ze przebieg choroby zostat doktadnie
zapisany i obejmuje wczedniej obserwowane reakcje aler-
giczne/dziatania niepozadane lekow.

8.2.3. Monitorowanie przepisywania lekéw i przeglqd lekéw
W czasie monitorowania i przegladu lekéw pacjenta farma-
kolog kliniczny CF powinien upewnic sie, ze lek i jego postac
sg odpowiednio dobrane do pacjenta, nadzorowac przediu-
zone stosowanie lekéw pod kontrolg innych pracownikéw

stuzby zdrowia, w tym innych farmaceutéw oraz sprawdzié
mozliwe interakcje lekowe. Farmakolog kliniczny CF jest
odpowiedzialny réwniez za upewnienie sie, zZe recepty
wypelnione sg prawidlowo i czytelnie oraz sprawdzenie
mozliwych bledow.

8.2.4. Identyfikacja czynnikéw ryzyka dla pacjenta i leku

W zakresie odpowiedzialnosci farmakologa klinicznego CF
nalezy upewnienie sie, Ze podczas przepisywania leku
wzieto pod uwage wiek pacjenta, cigze lub karmienie
piersig oraz niewydolno$¢ narzadéw, a takze sprawdzenie
odpowiedzi na wczesniejsze i obecne leczenie. Pod uwage
nalezy wzig¢ takze terapie bezlekowe oraz leczenie uzupel-
niajace.

8.2.5. Zapobieganie, wykrywanie i zgtaszanie dziatan
niepozgdanych zwigzanych z lekiem

Farmakolog kliniczny CF powinien udokumentowa¢ i zglosié
odpowiednim wtadzom krajowym wystapienie kazdego zda-
rzenia niepozgdanego w przypadku nowszych lekéw oraz
kazdego powaznego zdarzenia niepozgdanego powszechnie
uznanych lekéw. Obejmuje to dokumentowanie indywidual-
nych reakcji toksycznosci/ alergii/nadwrazliwosci oraz prze-
ciwwskazan i monitorowanie wszelkich dzialan niepozgda-
nych. W celu zminimalizowania ryzyka wystgpienia zdarzen
niepozadanych nalezy odpowiednio stosowaé, przechowy-
wac oraz wyrzucaé leki.

8.2.6. Indywidualizacja leczenia i dawkowania

Celem farmakologa klinicznego CF powinno by¢é w miare
mozliwoSci zmaksymalizowanie dzialania leczniczego przy
zminimalizowaniu ryzyka zdarzen niepozadanych leku.
Wymagane sg réwniez monitorowanie leczenia konkretnymi
lekami (np. aminoglikozydy, azole) zgodnie z indywidual-
nymi zmiennymi farmakokinetyki
i kontrola wynikéw potrzeby stosowania leku przez pacjen-
ta. W czasie optymalizacji leczenia farmakolog kliniczny CF
powinien wzig¢ pod uwage réwniez zyczenia i styl zycia
pacjenta.

Farmakolog kliniczny CF powinien na biezgco uzupekiaé
swoja wiedze na temat nowo dostepnych lekéw i terapii
(np. nowe wziewne leki przeciwbakteryjne) oraz ustali¢ ich
miejsce w schemacie leczenia.

oraz monitorowanie

8.2.7. Edukacja i poradnictwo dla pacjentéw i opiekunéw
Farmakolog kliniczny CF odgrywa wazng role w odpowied-
niej edukacji pacjentéw i poradnictwie, zapewniajgc tym
samym bezpieczne i skuteczne leczenie. Edukacja moze
obejmowaé ulotki informacyjne dla pacjentéw dotyczace
leku i innych odpowiednich metod poprawiajgcych skutecz-
nos$¢ leczenia. Farmakolog powinien wraz z pacjentem/opie-
kunem stworzy¢ réwniez plan w celu uzyskania najlepszej
mozliwej zgodnosci z leczeniem.

8.2.8. Ocena stosowanego leku

Pozakliniczne obowigzki farmakologa klinicznego CF obej-
mujg raportowanie finanséw dotyczacych zuzycia lekéw na
CF do CF MDT, zarzadu szpitala i innych odpowiednich
wtadz. Powinien kontrolowaé wytyczne leczenia, nowe leki
oraz przebieg leczenia domowego.
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o. Ramy opieki psychosocjalnej

Zycie z CF dostarcza wielu wyzwan pacjentom i ich rodzi-
nom. Centrum CF powinno zapewniaé¢ odpowiednig opieke
psychosocjalng oraz wsparcie, by pomédc osobie z CF i jej
rodzinie sprosta¢ tym wyzwaniom. W celu zapewnienia
optymalnej opieki centra CF potrzebujg wielodyscyplinar-
nych ram, w tym dostepu do pracownikéw psychosocjal-
nych przez cale zycie pacjenta. Podstawowymi dostepnymi
pracownikami psychosocjalnymi powinni byé¢: (i) psycholog
kliniczny; (ii) pracownik socjalny - cho¢ akceptowalne sg
rézne warianty tych stanowisk pod warunkiem, Zze majg
podstawowe kompetencje (patrz nizej). Pracownicy psycho-
socjalni powinni byé kompetentni w nastepujacych dziedzi-
nach: praca z dzieémi, rodzinami i dorostymi zgodnie
z potrzebami konkretnego centrum CF, praca z pacjentami
prezentujacymi szeroki wachlarz objawéw klinicznych cho-
roby oraz opieka nad pacjentem z CF na kazdym etapie,
w tym nad pacjentami ambulatoryjnymi, pacjentami hospi-
talizowanymi, opieka w Srodowisku i w miejscu zamieszka-
nia.

Réznorodno$é potrzeb pacjentéw i dostepnoéé specjali-
stycznej wiedzy w centrum CF uniemozliwiajg stworzenie
jednego programu.

Opieka psychosocjalna powinna i§¢ w parze z rozwojem
pacjenta: od niemowlecia, poprzez male dziecko, okres
dorastania, mlodziez, dorosto$é¢ az do staro$ci. W kazdym
z tych okreséw istniejg zwigzane z wiekiem zagadnienia, jak
réwniez zagadnienia zwigzane z CF [69, 70] (Tabela III).
Kluczowe okresy to czas w okolicy ustalenia rozpoznania
[71], okres przejscia do centrum dla dorostych [19, 72-76]
oraz przejScie pod opieke terminalng lub transplantacyjng
[77, 78]. Sam przebieg choroby réwniez stwarza potrzebe
wiekszego wsparcia psychosocjalnego, na przyklad
w momencie diagnozy, pierwszej infekcji P. aeruginosa,
pierwszej hospitalizacji, zdiagnozowania zwigzanej z CF

cukrzycy, koniecznoéci zywienia przez gastrostomie, suple-
mentacji tlenu, nieinwazyjnej wentylacji oraz oceny przed
transplantacjg ptuc. Pracownicy psychosocjalni powinni zos-
ta¢ wilgczeni do opieki wielodyscyplinarnej na kazdym
z tych etapéw (Tabela III).

9.1.  Pracownik socjalny CF

9.1.1. Rola

Pracownik socjalny CF dysponowal powinien specjalis-
tyczng wiedza dotyczacg pomagania pacjentom i rodzinom
w ich potrzebach emocjonalnych i praktycznych oraz
wspierania pacjentéw i rodziny w radzeniu sobie z CF na
réznych etapach rozwoju i nasilenia choroby. Pracownik
socjalny CF powinien stanowi¢ pomost pomiedzy zyciem
w szpitalu i Zyciem w domu i wspétpracowac z lokalnymi
osrodkami wsparcia, by ich uslugi byly dla pacjenta do-
stepne.

Pracownik socjalny CF jest aktywnie wilaczony w rézne
etapy przejécia, w tym przejScie pod opieke dla oséb
dorostych oraz pod opieke transplantacyjng (Tab. III).

Pracownik socjalny CF dysponuje wiedzg, ktéra uzupelnia
wiedze psychologa klinicznego CF.

Pracownik socjalny CF musi umie¢ oceni¢ potrzeby
praktyczne i oraz oferowac ustugi dostepne w kraju pacjen-
ta. Konieczna jest aktualna wiedza dotyczaca systemu
$wiadczen i zasitkéw w kraju. Pracownik socjalny CF musi
wspdlpracowaé z innymi placéwkami (np. firmami ubezpie-
czenia zdrowotnego, zasitku rodzinnego, placéwkami opieki
spotecznej, administracjg szpitala, szkola, stowarzyszeniami
dla pacjentéw z CF) i przemawia¢ w imieniu pacjenta i jego
rodziny. Pracownik socjalny CF musi dysponowaé wiedzg
dotyczaca zagadnien edukacji i kariery w kraju przebywania
pacjenta. Powinien potrafi¢ wdrozy¢ procedury ochrony
dziecka oraz upewnic¢ sie o skutecznym dzieleniu sie infor-
macjami i wspélpracy z wladzami lokalnymi, jesli to
konieczne. Wizyty domowe mogg w znacznym stopniu

Tabela III - Przyklady waznych zdarzen w zyciu, gdy wsparcie psychosocjalne pacjentéow z mukowiscydoza jest

nieodzowne

Table III - Examples of important life events where psychosocial support is crucial in people with cystic fibrosis

Okres dziecinstwa

Okres dorastania

Okres dorostosci

Rozpoczecie przedszkola/opieki dziennej
Rozpoczecie szkoty

Pierwsza $wiadomo$¢ bycia innym
Problemy z jedzeniem

Problemy ze snem

Problemy z zachowaniem

(np. nieprzestrzeganie zalecen)

Rozpoczecie szkoly Sredniej

Bycie nastolatkiem z CF

Pierwszy zwigzek

Pierwsze doswiadczenia seksualne
Smieré przyjaciela z CF

Problemy z zachowaniem

(np. nieprzestrzeganie zalecer)

Rozpoczecie studiéw
Rozpoczecie pracy

Poczatek dtugotrwalego zwigzku
Rodzicielstwo

Smier¢ przyjaciela z CF
Problemy z zachowaniem

(np. nieprzestrzeganie zalecen)

Przyktady kluczowych stadiéw medycznych

Diagnoza CF

Pierwsza infekcja Pseudomonas

Pierwszy epizod alergicznej aspergilozy
oskrzelowo-ptucnej

Zalozenie gastrostomii

Rozpoznanie zwigzanej z CF cukrzycy

Pierwszy incydent krwioplucia i inne powiktania

Zaleznos$¢ od tlenoterapii

Zdiagnozowanie nieptodnosci
Leczenie nieptodnosci
Swiadomoé¢ nasilajacej sie choroby

Przejcie do centrum dla dorostych
Przejécie pod opieke transplantacyjng
Przejscie pod opieke terminalng
Transplantacja

CF - mukowiscydoza
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wplyna¢ na poprawe opieki i powinny byé dostepne w razie
potrzeby.

9.1.2. Rozwdj zawodowy

Pracownik socjalny CF powinien na biezgco $ledzi¢ zmiany
w obrebie systemu opieki zdrowotnej, zagadnien dotycza-
cych finansowania i zasitkéw, zagadnien edukacji i pracy
oraz zagadnien dotyczacych dobrobytu pacjenta i rodziny.
Pracownik socjalny CF powinien stale edukowal sie
w zakresie CF. Powinien regularnie uczestniczy¢ w konfe-
rencjach krajowych i miedzynarodowych, by uaktualniaé
wiedze o CF i nowych odkryciach naukowych.

9.2.  Psycholog kliniczny CF

W czasie swego zycia pacjenci z CF muszg naby¢ szczegdl-
nych, zwigzanych z CF zachowan zdrowotnych réwnolegle
z normalnym rozwojem. Psycholog kliniczny CF moze
poméc pacjentom i rodzinom z tym wyzwaniem i wspiera
ich w zyciu z CF i leczeniu.

9.2.1. Rola

W odniesieniu do pacjenta i rodziny, kluczowymi dziata-
niami psychologa klinicznego CF sg ocena i interwencja
w przypadku trudnoéci emocjonalnych, psychologicznych lub
z zachowaniem, w razie konieczno$ci stosowanie leczenia
opartego na faktach i kierowania do innych placéwek, jesli to
konieczne. Psycholog kliniczny CF jest odpowiedzialny za
prace psychologiczng w centrum CF. Powinien pracowaé
z pacjentami ambulatoryjnymi, jak réwniez z pacjentami
hospitalizowanymi. Zagadnieniami zycia codziennego wyma-
gajacymi opieki psychologicznej sg problemy z przestrzega-
niem zalecen, problemy z jedzeniem, niepokdj i depresja,
zniechecenie, bdl, fobie i sen.

Psycholog kliniczny CF moze korzysta¢ z technik media-
cji w czasie pracy z innymi czlonkami CF MDT. Dodatkowo,
psycholog kliniczny CF powinien udziela¢ konsultacji
i nadzorowaé innych czlonkéw CF MDT w ich pracy
z pacjentami i wspiera¢ innych pracownikéw z radzeniu
sobie z ,pracg z CF”.

Psycholog kliniczny CF musi by¢ zarejestrowany
w odpowiednim urzedzie. Powinien posiadaé¢ specjalizacje
z zakresu psychologii klinicznej dzieci/mlodziezy lub doro-
stych, jak réwniez z psychologii systemowej oraz z zakresu
smutku i zaloby. Psycholog kliniczny CF musi umieé
stosowac techniki terapeutyczne o udowodnionej skutecz-
nosci u pacjentéw z CF i ich rodzin. Obejmujg one na
przyklad techniki (poznawczo) behawioralne [79, 80]
1 wywiad motywujacy [81]. W koncu, psycholog kliniczny
CF powinien dysponowaé aktualng wiedzg z zakresu za-
gadnien psychologicznych w CF, w tym przestrzegania
zalecen, samodzielnosci i samoopieki, wplywu przewleklej
choroby na rozwéj indywidualny, wplywu choroby prze-
wlektej na zycie rodzinne i spoteczne, zagadnienia dotyczg-
ce okresu schylku zycia i opieki paliatywnej. Psycholog
kliniczny CF powinien posiadaé¢ lub zdoby¢, umiejetnosci
i do$wiadczenie w przeprowadzaniu badan psychologicz-
nych, ktérych celem jest poprawa opieki nad pacjentami
i poprawa zrozumienia zagadnien psychologicznych zwig-
zanych z CF.

9.2.2. Rozwdj zawodowy

Psycholog kliniczny CF powinien stale rozwija¢ sie zawo-
dowo, w niektérych krajach jest to warunek corocznej
rejestracji. Psycholog kliniczny pracujagcy w centrum CF
powinien stale doksztalcac sie z zakresu medycznych aspek-
tow CF jak réwniez z zakresu zdrowia psychicznego.
w niektérych krajach, jak na przyklad Wielka Brytania,
istnieje organ krajowy ds. specjalistéw psychospotecznych
i czlonkostwo w nim jest obowigzkowym wymogiem pracy
w zespole CF. Psycholog kliniczny CF powinien regularnie
bra¢ udziat w konferencjach krajowych i miedzynarodo-
wych, by rozwija¢ wiedze o CF i mie¢ $wiadomo$¢ nowych
odkry¢ naukowych.

9.3.  Mozliwosci i wymogi opieki psychologicznej

Psycholog kliniczny CF i pracownik socjalny CF potrzebuja
odpowiedniej ilosSci czasu, przestrzeni i udogodnien oraz
wsparcia i szacunku ze strony CF MDT. Pracownik socjalny
CF oraz psycholog kliniczny CF czesto muszg pozostawacé
w stalym kontakcie z pacjentami i ich rodzinami pomiedzy
wizytami w szpitalu i dlatego potrzebujg dostepu do wsp6t-
czesnych mediéw (np. mail, telefon, fax). Potrzebujg réw-
niez aktualnego interaktywnego systemu umozliwiajgcego
skierowanie pacjenta do =zewnetrznych specjalistow
i instytucji psychospotecznych w celu zapewnienia opieki
psychospotecznej/ psychiatrycznej dostosowanej do kon-
kretnego problemu (np. w przypadku deficytéw uwagi,
nadreaktywnosci lub autyzmu) w miejscu zamieszkania
pacjenta.

Psycholog kliniczny CF i pracownik socjalny CF muszg
uczestniczy¢ i bra¢ aktywny udzial w spotkaniach CF MDT,
podejmowaniu decyzji i konsultacjach pacjentéw.

10. Ramy genetyki klinicznej

Genetycy kliniczni, specjaliSci genetyki molekularnej oraz
konsultanci ds. genetyki odgrywajg coraz istotniejszg role
w zlozonej diagnostyce i leczeniu CF, szczegblnie
w obszarze diagnozy choroby, decyzji co do prokreacji oraz
oceny wariantu genu CFTR poprzez sekwencjonowanie DNA.
Co wiecej, genetyk kliniczny ocenia sprzezenie gendéw po-
przez analize segregacyjng rodziny i upewnia sie, ze allele
zlozone (ktére moga by¢ powiagzane z réznymi fenotypami
CF) nie zostaly nierozpoznane lub btednie rozpoznane.

Konsultant ds. genetyki lub genetyk kliniczny udziela
konsultacji dotyczacych opcji reprodukcji rodzinom, w kté-
rych jest dziecko ze $wiezo zdiagnozowang CF, oraz doro-
slym pacjentom i pomaga zidentyfikowaé czlonkéw rodziny
pozostajacych w grupie ryzyka, spokrewnionych genetycznie
Z pacjentem.

Genetyk kliniczny, pracujac w centrum CF, koordynuje
réwniez proces wpisywania danych do specjalistycznego
rejestru (np. Rejestr ECFS) oraz zglaszanie wykrytych muta-
cji genu CFTR do bazy danych mutacji genu CFTR (Cystic
Fibrosis Mutation Database; CFTR1), ktéra stuzy jako baza
danych specyficzna dla locus genu opisujgca mutacje
i warianty w skali Swiatowej oraz do interaktywnej bazy
Clinical and Functional Translation of CFIR, dostepnej online
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(CFTR2) w celu obiektywnego potwierdzenia, ze przyczyng
choroby jest zidentyfikowany wariant genu CFTR.

Jedli rozwaza sie terapie modulujacg CFTR, genetyk kli-
niczny jest odpowiedzialny za laboratoryjng weryfikacje
genotypu CFTR u zakwalifikowanych pacjentéw (optymalnie
poprzez pobranie niezaleznej prébki i sekwencjonowanie
DNA), za$ badania laboratoryjne powinny by¢ wykonane
w akredytowanym laboratorium dzialajagcym wg systemu
ISO 15189, w ktérym zapewniony jest odpowiedni czas od
momentu dostarczenia prébki do wydania wyniku.

11. Ramy gromadzenia danych

CF to wieloukltadowa, réznorodna Kklinicznie choroba,
o bardzo réznym przebiegu pomimo jednego jej zrédta. Choc
wersja fenotypu zalezna jest od genotypu, rodzenstwo
o tym samym genotypie wykazuje sie réznym przebiegiem
choroby, co sugeruje wplyw innych czynnikéw, takich jak
modyfikatory modulujgce, Srodowisko, mikrobiom drég od-
dechowych, klasa spoteczna, ple¢, dostep do leczenia
i stosowanie sie do zalecen [82]. Gromadzenie danych na
szczeblu krajowym i miedzynarodowym pozostaje kluczo-
wym procesem wspomagajagcym zrozumienie epidemiologii
i przebiegu klinicznego choroby. Jedynie poprzez precyzyjne
gromadzenie danych mozna zidentyfikowa¢ progresje cho-
roby, przebieg kliniczny, czynniki ekonomiczne i potrzebe
zmiany [7].

Wysokiej jakosci dane moga zosta¢ réwniez wykorzys-
tane przez decydentdw w celu skoncentrowania sie na
przysztych, priorytetowych strategiach i interwencjach.

CF to stosunkowo rzadka choroba o niewielkiej liczbie
pacjentéw. Gromadzenie danych z pojedynczej instytucji
ogranicza poziom, na ktérym mozna przeprowadza¢ bada-
nia kliniczne i translacyjne, a ich wyniki nie obejmujg
istotnej réznorodnosci geograficznej [83]. Dlatego jest to
bardzo wazne, by zaréwno male, jak i duze centra CF
zglaszaly swoje dane co najmniej raz w roku do krajowych
lub europejskich rejestréw CF, aby mie¢ pewnosé, ze
zebrane zostang dane dtugookresowe.

Rejestr stuzy takze jako monitor wynikéw pojedynczego
centrum, stajac sie dodatkowym narzedziem pozwalajacym
na upewnienie sie, Ze utrzymane sg odpowiednie standardy
opieki. Pracownicy stuzby zdrowia mogg uwazaé, ze groma-
dzenie i wprowadzanie danych do bazy rejestru jest praco-
chlonne i czasochlonne. Nalezy jednak postarac¢ sie wprowa-
dzi¢ jedynie dane o wartosci predykcyjnej i upewnic, ze
mozna zaktualizowaé dane poprzez bezpieczny i intuicyjny
interfejs. Fundatorzy musza upewnic sie, ze wieksze centra
CF maja mozliwo$¢ zatrudnienia urzednika lub innej osoby,
do ktérej obowigzkdéw bedzie nalezalo wprowadzanie
danych do bazy. By byla wartosciowa, taka osoba musi mie¢
istotny dostep do struktury zarzadzania, jej glos musi sie
liczy¢ i moze ona wpisywa¢ dane o najwyzszym standar-
dzie.

Miedzynarodowa spoleczno$¢ CF powinna wprowadzic
standardowy system kodowania. Stworzenie jednorodnej
terminologii klinicznej i klasyfikacji choroby poprzez system
kodowania pozwolitby na mapowanie i przekazywanie
danych klinicznych pomiedzy rejestrami, tak samo jak

innych danych. Zmiany moglyby pozwoli¢ na stworzenie
wspélnego jezyka cyfrowego umozliwiajgcego efektywng
wspélprace miedzynarodowa i zniostyby kluczowe bariery
tgcznosci elektronicznej.

Do tej potrzeby nalezy odnie$¢ sie pilnie, poniewaz nowa
era informatyki medycznej i elektronicznych baz zdrowia
jest tuz przed nami. Stluzba zdrowia zaczeta z powodzeniem
wdrazac¢ elektroniczne bazy danych pacjentéw, ktére auto-
matycznie zbierajg dane i majg potencjal zasilania duzych
rejestrow danych na poziomie krajowym 1 miedzy-
narodowym. W Europie przyjeto standard zwany XML, jako
pierwszy krok do ujednolicenia danych z rejestréw krajo-
wych. Niemal wszystkie organizacje krajowe podazajg za
tym standardem, ale jest to tylko pierwszy krok w kierunku
standaryzacji przesylania danych; jesli zgromadzone dane
nie spelniajg wspélnych, jednoznacznych definicji, format
XML nie moze ich skorygowaé. Dlatego tak istotne jest
stworzenie wspdlnych definicji i systemu kodowania
w rejestrach krajowych i pojedynczych, indywidualnie
raportujgcych centrach.

Komisja Europejska zdecydowala o rozpoczeciu finanso-
wania Europejskiej Platformy Rejestracji Choréb Rzadkich,
ktéra bedzie zapewniaé ustugi i narzedzia dla obecnych
i przyszlych rejestrtéw choréb rzadkich - zgodnie
z Rekomendacjg Rady na rzecz dzialania na polu choréb
rzadkich (2009/C 151/02).

Polgczenie to zmaksymalizuje korzysci pacjenta przy
minimalnych wydatkach, co jest kluczowe, jesli weZmie sie
pod uwage trudng sytuacje finansowa stuzby zdrowia.
Wprowadzenie struktury szczegétowo kodowanego rejestru
moze dodatkowo zmniejszy¢ koszty i zwiekszy¢ wydajnosé
[84, 85]. Nalezy uczyni¢ najlepszy mozliwy uzytek ze zgro-
madzonych i przechowywanych we wszystkich europejskich
i/lub miedzynarodowych bazach danych i nalezy rozwingé
inteligentne drogi wymiany lub wyszukiwania danych.

Rejestry nie znikng - powinny by¢ postrzegane jako
kluczowa cze$é postepowania w chorobach przewlektych.

12. Wyzwania zwigzane z rozwojem ustug
medycznych w krajach o niskim dochodzie

Celem wytycznych ECFS dotyczacych standardéow opieki jest
poprawa jakosci opieki nad pacjentami z CF i ustanowienie
najlepszej praktyki w calej Europie. Natychmiastowe wpro-
wadzenie tych wytycznych moze by¢ trudne w krajach
o nizszym dochodzie, gdzie ustugi CF sg niedostepne lub
nieadekwatne. W projekcie Dzialan Koordynacyjnych 6.
Programu Ramowego Komisji Europejskiej EuroCare CF
zidentyfikowano obecne glebokie réznice w standardach
opieki w Europie, przy czym niektére kraje Europy Wschod-
niej oferujg bardzo podstawowe ustugi dotyczace CF lub nie
oferujag ich w ogéle [7]. Prawdopodobng przyczyng tak
znacznych nieréwnosci jest brak odpowiedniego finansowa-
nia, brak personelu i szkolen oraz brak priorytetyzacji
polityczne;j.

Aktualna sytuacja w Europie Wschodniej byla oceniona
na podstawie odpowiedzi do kwestionariusza rozprowadzo-
nego do wiekszosci krajéw wschodnioeuropejskich przez
Komitet ds. Standardéw Opieki ECFS.
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Celem byla ocena:

e minimalnej liczby pacjentéw bedgcych pod opiekg cen-
tréw CF w Europie Wschodniej;

o krajowej siatki Centéw CF;

e sktadu CF MDT oraz wspdlpracy miedzy centrami dla
dzieci i dla dorostych.

Na kazde pytanie odpowiadano na podstawie aktualnej
sytuacji w kraju i w odniesieniu do Standardéw Opieki ECFS
[4]. Odsetek odpowiedzi wynosit 44% (7/16: Czechy, Wegry,
Lotwa, Polska, Serbia, Slowacja, Ukraina). Gléwne obserwa-
cje opisano dalej. Pomimo ze liczba pacjentéw na centrum
wynosila ponizej 50 w niektérych krajach wschodnioeuro-
pejskich, wymég minimalnej liczby pacjentéw wynoszacej
50 zdaje sie by¢ celem osiggalnym. Wtadze popieraly
scentralizowana opieke nad pacjentami z CF w jedynie
trzech z siedmiu krajéw wschodnioeuropejskich. Uzgod-
niono, ze pediatra/pulmonolog, fizjoterapeuta i specjalista
pielegniarstwa CF sg podstawowymi czlonkami zespotu.
W wielu centrach CF brak jest zatrudnionego na pelnym
etacie specjalisty pielegniarstwa CF, dietetyka, mikrobio-
loga, psychologa, pracownika spolecznego czy wsparcia ze
strony sekretarki. W dwéch krajach, ktére wypelnily kwes-
tionariusz, nie nawigzano wspétpracy pomiedzy centrami
dla dzieci i dla dorostych. Co wazne, wszystkie kraje euro-
pejskie powinny dazy¢ do wprowadzenia najlepszej prak-
tyki zgodnej z zaleceniami ECFS. Podejscie stopniowe moze
okaza¢ sie konieczne w niektérych krajach o nizszych
dochodach, gdzie nie stworzono systemu odpowiedniej
opieki i CF MDT w =zasadzie nie istnieje. Na przyktad
rozpoczecie od rekrutacji podstawowych pracownikéw
(lekarzy, pielegniarek, fizjoterapeutéw) moze by¢ najodpo-
wiedniejszym pierwszym krokiem na drodze do stworzenia
opieki spelniajgcej wszystkie standardy ECFS. Nie moze by¢
dtuzej akceptowany fakt tak duzej réznicy w przezywal-
nosci pacjentéw z CF w krajach europejskich i nalezy
podja¢ kazdy wysilek w celu ujednolicenia opieki na naj-
Wyzszym poziomie.

Opieka nad pacjentami z CF w krajach o niskim docho-
dzie powinna zosta¢ scentralizowana w dobrze rozwinietych
centrach CF, ktére gwarantujg odpowiedni poziom zlozonej
opieki dla pacjentéw pediatrycznych i dorostych.

Centrum powinno mieé¢ pod opieka co najmniej 100
pacjentéw, cho¢ liczba 50 pacjentéw przez pewien czas
moze by¢ akceptowalna. Z powodu ograniczen finansowych
i kadrowych we wschodniej Europie wspélna opieka
z miejscowymi szpitalami nie wydaje sie najlepszym mode-
lem opieki. Nalezy skierowaé érodki na stworzenie najnowo-
czedniejszej opieki nad pacjentami z CF na szczeblu krajo-
wym poprzez rozwdj specjalistycznych Centréw CF przy
duzych szpitalach, a gdzie to mozliwe, przy szpitalach
uniwersyteckich. Wymogi dotyczgace minimalnego zatrud-
nienia w specjalistycznym zespole CF obejmujg: lekarza
i specjaliste pielegniarstwa (jeden dla dzieci i dorostych
w przypadku centréw oferujgcych opieke wszystkim grupom
wiekowym) oraz specjaliste fizjoterapii. Celem jest stworze-
nie zespotu obejmujgcego mikrobiologa, dietetyka, psycho-
loga, pracownika socjalnego i genetyka klinicznego. W chwili
obecnej brak tych specjalistéw nie powinien opdzniaé utwo-
rzenia regionalnych centréw CF. Ich role czasowo mogg
petni¢ konsultanci, ktérzy zostang dopuszczeni do ustug CF,

nawet jesli pierwotnie nie mieli by¢ wigczeni do zespotu CF
i stad nie s3 w stanie np. uczestniczy¢ w regularnych
spotkaniach CF MDT.

13. Perspektywa europejskich stowarzyszen GF

13.1.  Funkcja i rola krajowych organizacji pacjentéw z CF
w Europie

Wigkszo$¢ krajéw europejskich ma wtasne krajowe organi-
zacje pacjentdw z CF. Rdznig sie one
i metodologia, ale majg jedng wspdlng ceche: walczg
w imieniu pacjentéw z CF, w najszerszym znaczeniu tego
slowa. Pracujg z wolontariuszami, ktérzy czesto sg eksper-
tami z zakresu CF, cho¢ nie muszg by¢ zwigzani ze stuzbg
zdrowia. W Europie organizacje rozwijajg swoje wlasne
wewnetrzne kompetencje i zatrudniajg profesjonalistéw, na
przyklad z zakresu opieki zdrowotnej, badann naukowych,
komunikacji, gromadzenia funduszy, przedstawiania infor-
macji, oraz prawnych i psychospolecznych aspektéw CF.
Celem organizacji jest wsparcie pacjentéw i ich rodzin, tak
indywidualnie jak i grupowo, oraz ustalenie programu
badan, finansowanie badan naukowych i badanie jakosci
opieki zdrowotnej. Czesto sa bardzo =zaangazowane
W utworzenie i stosowanie si¢ do wytycznych dotyczacych
diagnostyki i leczenia CF.

Krajowa organizacja CF moze odgrywaé wazng role dla
krajowego rejestru CF. Wiele z takich organizacji pomagalo
utworzy¢ te rejestry i nadal je wspiera i finansuje. W wielu
krajach organizacje CF ogrywajg role w
i organizacji siatek badan i programéw poprawy jakosci
opieki zdrowotnej dla oséb z CF.

Gromadzenie funduszy jest waznym warunkiem wstep-
nym umozliwiajgcym organizacjom osiggniecie powyzszych
celéw. W ciggu ostatnich kilku lat organizacje CF w krajach,
takich jak Wielka Brytania, Niemcy, Belgia, Francja, Wtochy
i Holandia, zainwestowaly miliony euro w badania naukowe
i jakos¢ opieki zdrowotnej. W rezultacie w sposéb istotny
przyczynity sie do rozwoju obserwowanego na wielu polach
opieki zdrowotnej zwigzanej z CF.

Uczestnictwo pacjentéw to wazna cze$¢ pracy osigganej
przez organizacje pacjentdw, poniewaz to wtasnie perspek-
tywa pacjentéw moze i powinna by¢ wyrazana przez kra-
jowe organizacje CF.

rozmiarami

tworzeniu

13.2.  Organizacje krajowe

Krajowe organizacje CF sg odpowiedzialne za szerzenie
informacji. Materiaty dostepne dla pacjentéw i ich rodzicéw/
opiekunéw czesto tworzone sg we wspodlpracy z centrum CF
i odnoszg sie do wszystkich aspektéw zycia z CF: diagno-
styki, leczenia, dorastania z CF, wychowywania dziecka
z CF, chodzenia do szkoly z CF oraz budowania wlasnego
zycia z CF. Krajowe grupy CF powinny $ciéle wspétpracowac
z centrum przy organizacji opieki zdrowotnej, wspdtpraca ta
moze wyglada¢ rdéznie w rdéznych krajach. Jednakze,
w kazdym przypadku, przedstawiciele centréw powinni by¢
obecni podczas spotkan rady doradczej ds medycznych
i rady naukowej.



PEDIATRIA POLSKA 9IS (2016) §2-523 S21

Organizacje CF powinny organizowaé spotkania dla
rodzicéw i, przy uzyciu technologii informacyjnej (by zabez-
pieczy¢ sie przed infekcjami krzyzowymi), dla samych
pacjentéw. E-zdrowie ma wiele zalet — to podejscie jest
obecnie badane i rozwijane.

Organizacje CF to oczywiste strony reprezentujgce
i chronigce interesy pacjentéw i ich rodzicéw/opiekunéw, na
przyklad poprzez wspieranie dostepnosci nowych lekéw,
zabezpieczenie refundacji lekéw i dostep do opieki medycz-
nej wysokiej jakoSci. Organizacje CF powinny lobbowaé
i wywieraé nacisk na wtadze, rzad i towarzystwa ubezpie-
czeniowe. Powinny réwniez organizowaé kongresy, sympo-
zja i inne spotkania (we wspdlpracy z lub pod nadzorem
organizacji zdrowotnych), podczas ktérych omawiane sag
konkretne (naukowe) zagadnienia dotyczace CF.

Organizacje pacjentéw CF nie sg stowarzyszeniami
medycznymi, jednak ze wzgledu na $cisty wspdtprace
z centrami CF nabraly wiele do$wiadczenia z zakres CF.
Wazne jest, by centra i organizacje stale wymienialy sie
informacjami w celu ulatwienia aktywnego rozwoju sektora
zdrowotnego i badan naukowych. Ta wspélpraca pomoze
poprawi¢ komunikacje z pacjentami, utatwi¢ ich wigczenie
do badan naukowych i wpltyngé na sprawno$c rozwigzywa-
nia probleméw na szczeblu krajowym.

13.3.  Organizacje europejskie

Europejskie organizacje pacjentéw CF sg zjednoczone
w Stowarzyszeniu Europejskim - CF Europa (CFE). Wsp6l-
praca w Europie staje sie coraz istotniejsza, w szczegdlnosci
dotyczy to dostepu do opieki zdrowotnej, ktéra jest niejed-
norodna lub wrecz niedostepna w réznych krajach euro-
pejskich. W rezultacie stale rozwija sie wspdtpraca na polu
badan, finansowania badan i gromadzenia funduszy. Wspét-
praca na poziomie europejskim powinna prowadzi¢ do tego,
by organizacje CF w krajach, gdzie opieka zdrowotna nad
pacjentami z CF jest obecnie na wysokim poziomie, przyjety
odpowiedzialno$c¢ i zaoferowaly swoje kompetencje krajom,
w ktérych odpowiednia opieka zdrowotna, dostep do opieki
zdrowotnej i dostepnos¢ lekéw nie sg powszechne. Dziata-
nia te powinny by¢é podejmowane w Scistej wspolpracy
z centrami CF.

Wspélpraca poprzez CF Europa ulatwila skuteczne
lobbowanie na poziomie europejskim z uwzglednieniem
tematéw, takich jak dawstwo organdéw, dostepnosc, jakosc
i mozliwosci finansowe opieki zdrowotnej.

Kolejnym szczeblem wspdlpracy na poziomie europej-
skim jest partnerstwo z europejskg organizacjg wspierajaca
pacjentéw Eurordis, ktéra reprezentuje wiekszos¢ krajowych
i miejscowych organizacji choréb rzadkich (w tym CF) pod
wzgledem budowania swiadomosci, dostepu do opieki, poli-
tyki refundacyjnej, rozwoju wytycznych europejskich doty-
czacych gromadzenia funduszy, wilgczenia sierocych pro-
duktéw medycznych do leczenia oraz kurséw dotyczgcych
réznych aspektéw ochrony pacjenta.

Organizacje pacjentéw CF coraz lepiej wspodlpracuja
z ECFS, na przyklad uczestniczac z zarzadach Rejestru
Pacjentéw ECFS i Sieci Badan Naukowych ECFS. Ta ostatnia
jest wspierana finansowo przez wiele organizacji pacjentéw.
Poprzez organizacje pacjentéw CF, pacjenci i ich rodzice

stali sie bardziej zaangazowani w ocene protokoléw badaw-
czych Sieci Badan Naukowych ECFS.
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