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MUKOWISCYDOZA W NIEMCZECH

Wszystko,

(0 najlepsze

Zdrn.med. Krystyng Poptawska, konsultantem chorob pluc wieku dzieciecego
Oraz mukowiscydozy dorostych i dziecina Wydziale Medycznym Uniwersytetu
lana Gutenberga w Moguncji, rozmawia Marta Jakubiak.

3 Jak zorganizowana jest opieka nad chorymi na
mukowiscydoze w Niemczech?

Zarowno dzieci, jak i dorosli s leczeni w certyfikowanych
osrodkach specjalistycznych, gdzie pozostajg pod opieka
zespolu specjalistéw. Takich placéwek jest do$¢ duzo. 7 tej
mozliwosci korzysta wigkszo$¢ chorych, chod nie wszy-
scy. NiektGrzy wolg by¢ pod opieka lekarza rodzinnego.

T Jak zdobywa sie certyfikat?

Podstawowym warunkiem jest zapewnienie opieki wie-
lospecjalistycznej. W zespole musza by¢: lekarz pediatra
lub internista (w zaleznosci od wieku pacjenta), pneumo-
nolog, fizjoterapeuci, dietetyk i psycholog, a takze osoba
zajmujaca sie sprawami socjalnymi, zwiazanymi np. ze
zorganizowaniem pomocy finansowej, rehabilitacji czy
wspotpracy z pacjentem i jego rodzina. Nawet najlepiej
zaplanowana terapia nie przyniesie rezultatéw, jezeli
pacjent nie jest w stanie wypelniac lekarskich zalecen,
W teamie obowigzkowo pracuja tez pielegniarki i piele-
gniarze doswiadczeni w opiece nad chorymina mukowi-
scydoze. Trzeba tez speini¢ okreslone warunki lokalowe.

Na przestrzeni ostatnich dwudziestu lat
w Niemczech przezywalnos¢ pacjentéw
2 mukowiscydoza znaczaco sie poprawita.

T To znaczy?

Wielu pacjentdw nie moze sie spotykaé, konieczne jest
wigc umieszczanie ich w oddzielnych pokojach, przyjmo-
wani sa tez w odrebnych terminach, zeby nie przekazy-
wali sobie nawzajem bakterii, W Niemczech opracowa-
no doktadne wytyczne w tym zakresie. Ich speinienie
pocigga za soba duze koszty, gdyz zwigzane jest ze
wspomniang juz separacja pacjentdw, koniecznoscig za-
pewnienia izolatek czy zainstalowaniem w urzadzeniach
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sanitarnych specjalnych filtréw do wody. Koszty gene-
ruje tez odpowiednie przeszkolenie personelu, ktory
w wielu przypadkach moze by¢ najwazniejszym czyn-

_nikiem unikania infekcji pomiedzy pacjentami. Musze

przyznac, ze podczas pobytu w Polsce widziatam oddziat
dla chorych na mukowiscydoze prowadzony przez prof,
Sands, ktéry absolutnie w niczym nie ustepuje certyfi-
kowanym oddziatom najlepszych klinik w Niemczech.

I Jak czesto chorzy korzystajg z pomocy takich
osrodkéw?

Wszystko zalezy od ich stanu zdrowia. Jesli sa w stanie
stabilnym, na konsultacje przyjezdzaja zazwyczaj raz
na trzy miesigce. To rutynowe wizyty, ktére w przy-
padku dzieci trwaja nawet do dwdch-trzech godzin. To
nie jest tylko konsultacja lekarska, ale calego zespotu
terapeutycznego z pacjentem i jego rodzina.

1 Jaki jest w Niemczech $redni czas przezycia pa-
cjenta z mukwiscydozg?

Aktualnie okoto 50 lat, ale niestety wciaz umieraja mio-
dzi. Czesto dla ratowania zycia konieczne jest przesz-
czepienie ptuc juz u dwudziestoparolatkdw. Gwattowne
pogorszenie nastepuje u 0séb w wieku mtodzieAczym,
kiedy przechodzg z o$rodkéw pediatrycznych do tych
dladorostych. To bardze trudny czas, sami niechetnie

. przestrzegaja wszystkich wskazan, a dodatkowo kon-

frontowani sa zinnymi placéwkamii nowym systemem
leczenia. Nowych ptuc najczesciej potrzebuja osoby
w wieku okolo trzydziestu lat.

Na przestrzeni ostatnich dwudziestu lat w Niemczech
przezywalnosc pacjentdw z mukowiscydozg znaczaco
sig poprawifa. Dodatkowo Kilka lat temu pojawita sie
opcja leczenia przyczynowego w mukowiscydozie,
dzigki ktdremu okres przezycia w tej chorobie bedzie
sie wydtuzal. Wprowadzenie sze$¢ lat temu terapii
modulatorami kanatéw CFTR doprowadzito u wielu
chorych do spowolnienia procesu pogarszania sie
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funkcji ptuc. Od okoto roku mamy mozliwosé leczenia
w ten sposéb réwniez dzieci w wieku szkolnym, a od
kilku dni nawet przedszkolnym . Juz teraz widzimy, ze
one jeszcze lepiej reaguja na te terapie.

T'Dlaczego ta terapia daje szanse na dtuzsze zycie?
Poniewaz w odréznieniu od terapii objawowej,
stosowane w niej leki wptywaja na caly organizm
I wszystkie narzady, w ktérych biatko CFTR ulega
ekspresji. Nalezy pamietac, ze leczenie mukowiscy-
dozy polega na zapobieganiu rozwojowi choroby,
a requlacja funkcji kanatéw chlorkowych jest dzia-
taniem przyczynowym.

T Czy to leczenie jest drogie?

To bardzo kosztowna terapia. Na rynku obecnie sg
tylko trzy preparaty, ale mam nadziejg, ze juz wkrétce
pojawia sie kolejne, o podobnym lub takim samym
dziataniu, a co za tym idzie - leczenie bedzie tafsze.
W Niemczech pacjenci sg w o tyle dobrej sytuacji, ze
w przypadku chordb tak ciezkich jak mukowiscydo-
za, jesli nie ma dla danego leku odpowiednika, kasy
chorych finansujg leczenie, ktére jest dostepne i za-
twierdzone przez Europejska Agencje Lekdw (ang.
European Medicines Agency, EMA).

Przewlekle i ciezko chorzy pacjenci zwykle sa zwol-
nieni z obowiazku jakiejkolwiek doptaty do lekéw,
ktore stanowig typowa terapie dla ich choroby. Przy
cigzkich schorzeniach, w ktérych nie istnieje tanszy
preparat, ktdry mozna zastosowac z takim samym
skutkiem, a lek zostal uznany w Niemczech jako ten
jedyny dziatajacy na okreslong chorobe, jest on w stu
procentach refundowany.

i

Przewlekle i cigzko chorzy pacjenci zwykle sa
zwolnieni z ohowiazku jakiejkolwiek doptaty do lekow.

Dr n. med.
Krystyna
Poptawska

' Jak dtugo trzeba czekad na transplantacje ptuc?
Osrodkiprzeszczepiajace ptuca maja szczegdlowy plan
postepowania. Procedura wyglada nastepujaco: lekarz
prowadzacy zgtasza pacjenta do takiego osrodka i wy-
syla jego dane kliniczne. Nastepnie pacjent zapraszany
jest na rozmowe, podczas ktorej nastepuje ewaluacja
sytuacji nie tylko pod wzgledem medycznym, ale réwniez
stanu psychosocjalnego chorego. Trzeba sprawdzic, czy
pacjent bedzie umiat poradzi¢ sobie po przeszczepieniu
ptuc. Wykonywany jest tez panel niezbednych badan.

Srednio od mementu zgtoszenia pacjenta do osrodka
do wpisania na liste oczekujgcych mijajg jakies dwa-trzy
miesigce. Pacjent musi by¢ wystarczajgco stabilny, aby
zjak najlepszym wynikiem przezyc transplantacje. Trudno
mi precyzyjnie okresli¢ czas oczekiwania na przeszczep,
dlatego posluze sie przyktadem. Moja wieloletnia pacjent-
ka obecnie jest juz po przeszczepieniu, ktére wykonano
dwa tygodnie temu. Zostata zgtoszona niecaty rok temu.
Miatam tez chorg, ktdra zgtositam latem, a juz pdZna zima
miata wykonang transplantacje. Oczekiwanie na nowe
ptuca moze trwac jednak nawet do dwdch lat.

TV Jak zmienia sig stan chorego po przeszczepieniu?
Pacjenci po raz pierwszy od wielu lat moga normalnie
oddychac. Pozostaje jednak ukiad immunologiczny -
zmieniony przez silng immunosupresje. Pluca sg organem
bardzo immunologicznie aktywnym, w zwigzku 7z tym
powodzenie catego zabiegu zalezy od do$¢ silnej immu-
nosupresji. Zagrozeniem staja sie choroby wirusowe czy
mykologiczne, réwniez systemowe. Najlepiej radza sobie
znimi centra przeszczepowe i dlatego pod ich opieka jest
chory. Nadal jednak pozostaja problemy z waga, jelitami
iobszarami, w ktérych wystepuje kanat wadliwego biatka
CFTR, wigc pacjent po transplantacji to wcigz jest chory
na mukowiscydoze. Te osoby muszg by¢ zaréwno pod
opieka osrodkdw, w ktdrych dokonano przeszczepienia,
jak i ambulatoriéw mukowiscydozy.

' Na jak dtugo wystarczaja nowe pluca?

Zawsze wystepuje przewlekte odrzucanie organu, prowa-
dzace do zamykania oskrzelikow, ktére postepuje od czedci
dystalnej ptuc w kierunku proksymalnym. Ten proces zacho-
dzi praktycznie u kazdego pacjenta, cho¢ w réznym tempie
inasileniu. Przezywalnos¢ samego organu po przeszczepie-
niu to Srednio szes¢ do siedmiu lat. Znam jednak pacjentdw,
ktorych ptuca dobrze funkcjonowaty nawet przez dziesiec
lat. Pamietajmy tez, ze zawsze jest mozliwa retransplantacja,
zwtaszcza w przypadku miodych pacjentéw. B
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