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Od redakgji

W 49 numerze czasopisma ,Mukowiscydoza” udzielilismy gtosu dorostym chorym.
To niezwykle wazne, aby ten gtos zostat ustyszany nie tylko przez ich bliskich, nie tyl-
ko przez lekarzy i personel medyczny czy nasze Towarzystwo, lecz réwniez i przede
wszystkim przez decydentow. Ujat to w wywiadzie, jako jeden z gtownych celow,
nowo wybrany prezes PTWM Waldemar Majek:,PTWM musi skupic sie, bardziej niz
kiedykolwiek, na wiekszej pomocy chorym dorostym. Jest to zadanie bardzo trudne
z uwagi na uwarunkowania systemowe opieki zdrowotnej w Polsce, ale jednocze-
$nie priorytetowe, takze w perspektywie krotkoterminowej'”

Robert Hellfeier porownuje w swoim artykule Dozylna antybiotykotera-
pia domowa w Polsce te terapie przeprowadzang w Niemczech, gdzie obecnie
mieszka, z tym, co sie dzieje, a wiasciwie nalezatoby napisa¢ NIE DZIEJE z anty-
biotykoterapiag domowg w Polsce. Robert na wtasnym przyktadzie udowadnia,
ze dorosty chory moze sam, po odpowiednim przeszkoleniu w szpitalu, poradzi¢
sobie z podawaniem dozylnym antybiotyku w domu. Z takiej formy przeleczenia
zapewne wielu dorostych chorych w Polsce skorzystatoby, jesli tylko miatoby taka
mozliwosc. Te teze potwierdza Joanna Jankowska w relacji o swoim niedawnym
pobycie w szpitalu.

Swoje zycie i doswiadczenia po transplantacji opisuje Piotr Bartoszek, ktory
w tekscie Czy przeszczep ptuc jest lekiem na cafe zto? wyjasnia, ze taka powazna ope-
racja realizowana ze wskazani zyciowych nie rozwigzuje wszystkich problemow
chorego na mukowiscydoze. Wedtug Piotra nalezy walczy¢ o jak najdtuzsze dobre
funkcjonowanie swoich ptuc, najlepiej tak, aby zaden przeszczep nie byt potrzebny.

To, ze dorosli chorzy, mimo choroby i zwigzanych z nig utrudnien w zyciu co-
dziennym, umieja walczy¢ o zdrowie, dopigc swego i spetniac swoje marzenia, nie
trzeba chyba Czytelnikom naszego magazynu udowadniac. Tym niemniej warto
przeczytac, w jakich dziedzinach sg dobrzy i jak realizujg sie Marcin Matek, Tomasz
Karas, Aleksandra Gwadera, Agnieszka IInicka. Daja oni przyktad tego, ze jesdli bardzo
chcie¢, mozna osiggnac obrany cel.

Jednak spetnianie marzen to nie wszystko. Dorosli chorzy realizuja sie rowniez
zawodowo. O ich doswiadczeniach w pracy i najpopularniejszych wsrdd nich za-
wodach traktuje artykut Marty Glinieckiej, ktéra sama jest nauczycielem akademic-
kim i od kilku lat pracuje na uczelni.

Zapraszam wszystkich Czytelnikow do zapoznania sie z Rekomendacjami
postepowania w mukowiscydozie (cystic fibrosis; CF) dla lekarzy Podstawowej Opieki
Zdrowotnej — Kompas CF — czes¢ 1. Warto zaproponowac przeczytanie tego tekstu
lekarzom leczacym nasze dzieci w przychodniach rodzinnych i specjalistycznych.
W nastepnym numerze magazynu,Mukowiscydoza”zamiescimy przedruk 2. czesci
Rekomendacdji.

W artykule Keratodermia dfoni u pacjentéw z mukowiscydozq — nowy objaw
choroby?tukasz Wozniacki przedstawia gtdowne oznaki tej choroby, czesto towarzy-
szacej mukowiscydozie, oraz sposoby postepowania przy nadmiernym marszcze-
niu sie skory pod wptywem wody.

Urszula Borawska-Kowalczyk analizuje typy zachowan rodzicow w momen-
cie, gdy dowiaduja sie, ze ich dziecko jest chore na mukowiscydoze. Poznanie kil-
ku sposobow radzenia sobie w tej niezwykle stresujgcej sytuacji powinno pomaoc
Czytelnikom zrozumiec postepowanie zardwno wiasne, jak i partnera zyciowego,
ale takze dalszej rodziny, ktéra jest zaangazowana w opieke nad chorym dzieckiem.

Olga Matecka-Malcew
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Rekomendacje postepowania

w mukowiscydozie (cystic fibrosis;
CF) dla lekarzy Podstawowej Opieki
Zdrowotnej — KOMPAS CF — cze$¢1°

Dorota Sands'?, Katarzyna Walic-
ka-Serzysko?, Zbigniew Doniec?,
Agnieszka Mastalerz-Migas*, Ha-
lina Batura-Gabryel’, Wiadystaw

Pierzchata®

"Prezes Polskiego Towarzystwa Mukowi-
scydozy, Klinika i Zaktad Mukowiscydozy
Instytutu  Matki i Dziecka w Warszawie,
Polska

?Klinika i Zaktad Mukowiscydozy Insty-
tutu Matki i Dziecka, Centrum Leczenia
Mukowiscydozy w Dziekanowie Lesnym,
Polska

? Prezes Polskiego Towarzystwa Pneumo-
nologii - Dzieciecej, Konsultant Krajowy w
dziedzinie chordb ptuc dzieci, Klinika Pneu-
monologii Instytut GruZlicy i Chordb Pluc
- Oddziat Terenowy w Rabce-Zdrdj, Polska

“Wiceprezes Polskiego Towarzystwa Me-
dycyny Rodzinnej, Katedra i Zaktad Medy-
cyny Rodzinnej Uniwersytetu Medyczne-
go we Wroctawiu, Polska

° Konsultant Krajowy w dziedzinie choréb
ptuc, Katedra i Klinika Pulmonologii, Aler-
gologii i Onkologii Pulmonologicznej Uni-
wersytetu Medycznego w Poznaniu, Polska
¢ Prezes  Polskiego Towarzystwa Chordb
Ptuc, Uniwersyteckie Centrum Kliniczne
im. Prof. Kornela Gibiriskiego Slgskiego
Uniwersytetu Medycznego w Katowicach,
Polska

Definicja

Mukowiscydoza (zwtdknienie torbielo-
wate — cystic fibrosis; CF) jest ogdlno-
ustrojowa chorobg przewlekta o po-
stepujgcym  przebiegu, nieuleczalng,
skracajacg zycie pacjentéw. Jest naj-
czesciej wystepujaca w populacji kau-
kaskiej genetycznie uwarunkowang
choroba o autosomalnym recesywnym
typie dziedziczenia. Dzieki ogromnemu
postepowi w diagnostyce i leczeniu na
przetomie ostatnich 4 dekad, przestata
by¢ okreslana jako choroba smiertelna.
Zarowno oczekiwana dtugos¢ zycia, jak
i jego jakos¢, ulegly znacznej popra-
wie w poréwnaniu do lat poprzednich
[1]. W 2015 r. mediana czasu przezycia
chorych na mukowiscydoze w Wielkiej
Brytanii wynosifa 28 lat [2]. Szacuje sie,
ze chorzy w Polsce zyjg o 10 lat krocej.
Zgodnie ze standardami ECFS, opieka
nad chorymi powinna by¢ komplekso-
wa i prowadzona w specjalistycznym
osrodku  mukowiscydozy. Zapewnia
ona lepsze wyniki leczenia i dtuzsze

przezycie pacjentow [3].

Patofizjologia

W patogenezie choroby podstawowa
role odgrywaja mutacje genu CFTR
(cystic fibrosis transmembrane conduc-
tance regulator), zlokalizowanego na
dtugim ramieniu chromosomu 7 [4, 5].

Wsrédd 2009 mutacji genu CFTR obec-
nie zarejestrowanych w Cystic Fibrosis
Mutation Database [6] w Polsce naj-
czestszg jest F508del stanowigca az
62% wszystkich zmutowanych alleli
[7]. Konsekwencja defektu genu CFTR
jest zaburzenie produkcji, funkgji lub
transportu biatka CFTR. Biatko to petni
role m.in. kanatu chlorkowego w czesci
szczytowej nabtonka wydzielniczego,
modyfikatora innych biatek i kanatéw
jonowych oraz bierze udziat w trans-
porcie ATP i wydzielaniu sluzu [4, 5].
Kumulacja gestej i lepkiej wydzieliny
prowadzi do uposledzenia drozno-
sci, przewlektego stanu  zapalnego
i destrukcji przewodoéw wyprowadza-
jacych gruczotow zewngtrzwydziel-
niczych gtéwnie w ukfadzie oddecho-
wym i w przewodzie pokarmowym
(trzustka, watroba, pecherzyk zotciowy,
jelita) [8, 9. W ptucach zageszczony
Sluz przylega do powierzchni drog
oddechowych, uposledza klirens $lu-
zowo-rzeskowy, prowadzac do prze-
wlektego stanu zapalnego i zakazenia
florg patogenna. W trzustce zagesz-
czona wydzielina blokuje przewody
trzustkowe, uposledzajgc dostarczanie
enzymoéw trawiennych do jelit, utrud-
nia trawienie i wchtanianie najwazniej-
szych sktadnikow odzywczych (biatek
i thuszczow) [9].

* Rekomendacje opracowane przez ekspertdw: Polskiego Towarzystwa Mukowiscydozy, Polskiego Towarzystwa Pneumonologii Dzieciecej,
Polskiego Towarzystwa Medycyny Rodzinnej, Polskiego Towarzystwa Chordb Ptuc, konsultantéw krajowych w dziedzinie choréb ptuc i cho-

rob ptuc dzieci.
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W zaleznosci od typu zaburzen
i wynikajacych z nich réznych konse-
kwencji klinicznych wyréznia sie 6 klas
mutacji genu CFTR [4] (Tab. I). Wystapie-
nie dwoch mutacji z klasy |-l prowa-
dzi do catkowitej utraty funkcji kanatu
chlorkowego i zazwyczaj do niewydol-
nosci zewnatrzwydzielniczej  trzustki.
Mutacje z grup IV-VI w wiekszosci przy-
padkow wigzg sie z zachowang funk-
cja trzustki. Leki modulujace okreslony
typ zaburzen (korektoryi wzmacnia-
cze) prowadza do indywidualizacji
terapii i w przysztosci moga zrewolu-
cjonizowac postepowanie i rokowanie

w CF.

Epidemiologia

Mukowiscydoza nalezy do chordb rzad-
kich (orphan diseases). Czestos¢ jej wy-
stepowania jest bardzo zréznicowa-
na w zaleznosci od populadji i regionu.
Uwaza sie, ze w populacji kaukaskiej
jest wyzsza niz wsrod innych ras. Choro-
ba najczesciej rozpoznawana jest w Eu-
ropie Pétnocnej, wérdd rasy kaukaskiej
w Ameryce Pétnocnej (1:3608) i u Zy-
(1:1800-4000).
O wiele rzadziej wystepuje wsréd in-

dow  Aszkenazyjskich

Tabela | — Klasymutacji genu CFTR [4]

nych ras w Potudniowej i Centralnej
Ameryce (1:12 163), w Afryce (1:13 924)
czy w Azji (w Japonii 1:350 000) [10].
Na podstawie danych pochodzacych
7 rejestréw i badan przesiewowych no-
worodkéw czestos¢ wystepowania CF
w Europie jest zréznicowana i waha sie
od 1:1353 w Irlandii, 1:1800 w Sto-
wacji, 1:2833 w Czechach do 1:5600
w Szwedji, 1:6000 w Portugalii i 1:25 000
w Finlandii [11]. Analizy przeprowadzo-
ne w Polsce w ostatniej dekadzie sza-
Cujg czestos¢ wystepowania mukowi-
scydozy na 1:4394-5000 [/, 11].

Rozpoznanie

Schemat diagnostyczny potwierdzajacy
rozpoznanie mukowiscydozy uwzgled-
nia zarowno dzieci i dorostych, u kté-
rych stwierdza sie kliniczne objawy
choroby (Tab. I, ll) lub dodatni wywiad
rodzinny, jak i noworodki z pozytyw-
nym wynikiem badania przesiewowe-
go (cystic fibrosis newborn screening; CF
NBS) [1] (Tab. IV). Po wprowadzeniu
na terenie catego kraju CF NBS rozpo-
znanie ustalane jest przede wszystkim
na podstawie nieprawidtowego jego
wyniku. Badanie to nie zwalnia jednak

Medycyna: informacje, porady, nowinki

7 czujnosci diagnostycznej. Istnieje bo-
wiem mozliwos¢ wystapienia przypad-
kow dzieci ,ominietych przez przesiew”
(nawet do 5%). Zawsze, jesli na podsta-
wie objawow klinicznych zostanie wy-
suniete podejrzenie mukowiscydozy,
nalezy rozpocza¢ procedure diagno-
styczng, nawet u dzieci objetych CF NBS
[12]. Rodzenstwo nowo rozpoznanych
pacjentéw powinno by¢ wezwane do
osrodkow referencyjnych w celu po-
twierdzenia lub wykluczenia choroby.

Strategia badan
przesiewowych

Badania przesiewowe noworodkéw
w  kierunku mukowiscydozy (CF NBS)
w Polsce wprowadzono w latach 1999-
2003 jako badanie pilotazowe na tere-
nie 4 wojewddztw (mazowieckie, ma-
zurskie, podlaskie i lubelskie) [19]. Po
ich wznowieniu w 2006 r. stopniowo
rozszerzano obszar badan az do czerw-
ca 2009, kiedy objety one caty kraj. Do
przeprowadzenia CF NBS wykorzystano
strukture organizacyjng badan przesie-
wowych w  kierunku fenyloketonurii
i hipotyreozy. Krew na bibute pobie-

rana jest miedzy 3. a 5. dobg Zycia

Klasa mutagji Typ defektu biatka CFTR Przvktady mutacii Potencjalna terapia
genu CFTR i jego konsekwencje y v ) modulatorami CFTR
Klasa | Zaburzenia syntezy biatka — powstawanie G542X, R553X, 394delTT, Korektory
wadliwego biatka CFTR (zaburzenia ilosciowe) 1717-1G>A, R1162X
Klasa Il Zaburzenia dojrzewania biatka (zaburzenia F508del, N1303K, 1507del, G85E |Korektory
iloSciowe)
Klasa lll Zaburzenie regulacji kanatu chlorkowego G551D, S1251N, G551S Wzmacniacze
(zaburzenia funkgji)
Klasa IV Zaburzenia przewodnictwa kanatu R117H, R334W, R347P Wzmacniacze
chlorkowego (zaburzenia funkgji)
Klasa V Szybsza degradacja biatka — zmniejszona ilos¢ | 3849+10kbC>T, A455E Korektory
biatka CFTR (zaburzenia ilosciowe)
Klasa VI Defekt oddziatywan pomiedzy kanatami CFTR | C.120del23, 181141.6kbA>G, Korektory
a innymi kanafami w szczytowej czesci bfony Q1412X,N287Y
komorkowej (zaburzenia ilosciowe)
4 MUKOWISCYDOZA 49/2017
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Tabela Il = Objawy kliniczne zwigzane z mukowiscydozg [13]

Objawy ze strony uktadu - Przewlekty kaszel lub/i produkcja wydzieliny

oddechowego - Swiszczacy oddech

- Palce pateczkowate

- Polipy nosa lub przewlekte zapalenie zatok przynosowych

- Wyhodowanie w posiewie plwociny typowych dla CF patogendw
(np. P aeruginosa lub NTM)

Objawy - Jelitowe: niedroznos¢ smotkowa, wypadanie sluzowki odbytu, DIOS
zotgdkowo-jelitowe - Trzustkowe: niewydolnos$¢ trzustki, zapalenie trzustki

- Watrobowe: ogniskowa marskos¢ zétciowa watroby, nadcisnienie wrotne, przedtuzajaca
sie zottaczka noworodkow

Nastepstwa - Brak prawidtowego rozwoju
niedozywienia - Ostry zespot utraty soli
i utraty soli - Rzekomy zespot Barttera, przewlekia alkaloza metaboliczna

- Hipoproteinemia — obrzeki

« Kwashiorkor ze zmianami skérnymi

- Objawy niedoboru witamin rozpuszczalnych w ttuszczach (np. niedobdr wit. K mogacy
objawiac sie krwawieniami w okresie noworodkowym)

Azoospermia obstrukcyjna | - Obustronny brak nasieniowoddéw

» DIOS (distal intestinal obstructive syndrome) — zespdt zaburzert droznosci dystalnego odcinka jelita kretego
NTM (non-tuberculosis mycobacteria) — pratki niegruzlicze

Tabela lll - Objawy kliniczne wystepujace w momencie rozpoznania mukowiscydo- W celu oznaczenie immunoreaktywnej
zy u chorych nieobjetych CF NBS wedtug wieku i czestosci wystepowania [13, 141 trypsyny (immunoreactive trypsin; ITR).

0.-2.1.2.: W przypadku przekroczenia wartosci
- Zaburzenia rozwoju progowej IRT ustalonej powyzej 994
- Biegunka ttuszczowa centyla wykonuje sie analize DNA.

- Nawracajgce infekcje drég oddechowych w tym zapalenia oskrzeli/oskrzelikow Obecnie w Polsce stosowana jest stra-
- Niedroznos¢ smotkowa

- Wypadanie sluzowki odbytu

- Obrzeki/hipoproteinemia/zmian skorne o typie kwashiorkor”
- Ostre zapalenie ptuc/ropniak

- Zespot utraty soli

tegia IRT/DNA z szerokim panelem ana-

lizy DNA obejmujacym do 95% zmuto-

wanych alleli genu CFTR (expanded

genetic analysis; EGA). W przypadku

- Przedtuzajaca sie zéttaczka noworodkdw obecnosci mutacji w jednym lub obu
- Niedobor witaminy K z objawami skazy krwotocznej allelach genu CFTR dziecko wzywane
3.-16.r.z2. jest do osrodka referencyjnego na kon-

- Nawracajace zakazenia droég oddechowych lub objawy ,astmy”
- Palce pateczkowate i idiopatyczne”rozstrzenia oskrzeli

- Biegunka ttuszczowa

- Polipy nosa i zapalenie zatok przynosowych

sultacje weryfikacyjna. Po potwierdze-

niu rozpoznania pacjent zostaje objety

opieka specjalistyczng osrodka muko-

- Przewlekfa niedroznos¢ jelit, wgtobienie wiscydozy.

- Zapa$¢ podczas upatéw z hiponatremiag Implementacja CF NBS wplyneta

- Rozpoznanie CF u krewnych na obnizenie wieku rozpoznania mu-
Doroili (czesto atypowa CF): kowiscydozy (do okoto 1-2.mz) oraz

- Azoospermia/wrodzony brak nasieniowodéw poprawe stanu klinicznego w poréw-

- Rozstrzenia oskrzeli

- Przewlekte zapalenie zatok przynosowych
- Ostre lub przewlekte zapalenie trzustki

- Alergiczna aspergiloza oskrzelowo-ptucna

naniu z populacja chorych, u ktérych

rozpoznanie ustalono na podstawie

objawéw klinicznych. Obecnie stoso-

- Ogniskowa marskos¢ zétciowa watroby wany w Polsce schemat IRT/DNAZ roz-
- Zaburzenia tolerancji glukozy szerzonym panelem analizy DNA daje
- Nadcisnienie wrotne mozliwos¢ wczesnego rozpoznania CF,
- Cholestaza/kamica zétciowa nawet u dzieci z prawidtowymi warto-
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Tabela IV - Kryteria diagnostyczne CF [1, 15-18]

Medycyna: informacje, porady, nowinki

Stwierdzenie przynajmniej jednego z objawdw
klinicznych typowych dla choroby

lub

Wystepowanie CF u rodzenstwa i/lub u rodzicéw

lub badanie molekula*rne — wykrycie mutacji w obu allelach
(trans) genu CFTR
Dodatni wynik CF NBS lub

Oraz

lub/i

lub odbytu

Potwierdzenie dysfunkgji biatka CFTR jednym z badan:
test potowy (jonoforeza pilokarpinowa) wykazujacy

znamiennie wysokie wartosci anionéw chlorkowych
w 2 badaniach (patrz tab. V)

pomiar potencjatow elektrycznych btony sluzowej nosa

Zgodnie z bazg danych CFTR-2, termin,mutacja’ jest synonimem okreslenia,wariant patogenny” (http://www.cftr2.org).

TabelaV - Interpretacja wynikéw testow potowych wykonanych metoda ilosciowe]

jontoforezy pilokarpinowej wedtug Farrella [17]

$ciami testow potowych. Wczesne roz-
poznanie pozwala na wiaczenie lecze-

Stezenie CI” w pocie | Stezenie CI"w pocie nia zywieniowego i fizjoterapii czesto
Interpretacja 0.-6. miesigca zycia > 6. miesigca zycia jeszcze przed wystapieniem objawdw
[mmol/I] [mmol/I] . )
klinicznych, co korzystnie wptywa na
Prawidtowe <29 <39 :
rokowanie.
Graniczne tzw.,szara strefa” | 30-59 40-59
Podwyzszone > 60 > 60 Testy potowe

Jednym z podstawowych badan po-

Tabela VI - Przyczyny fatszywie dodatnich i fatszywie ujemnych wynikéw testéw — twierdzajacych dysfunkcje biatka CFTR

potowych [13, 21] jest wykazanie zwiekszonego steze-

Przyczyny fatszywie dodatniego wyniku testu potowego nia elektrolitow w pocie. Testy potowe

wykonywane s zaréwno u niemow-

Niedoczynnos¢ kory nadnerczy lub stres lat podczas wizyty weryfikacyjnej po

Jadfowstret psychiczny

uzyskaniu nieprawidtowego wyniku

Dysplazja ektodermalna CF NBS, jak i u starszych dzieci oraz do-

Atopowe zapalenie skory rostych, u ktérych wystepuja objawy

Fukozydoza kliniczne typowe dla mukowiscydozy.

. , _ Stosowane s3 2 metody wykonywania
Niedobdr dehydrogenazy glukozo-6-fosforanowej

testow potowych:

Mukopolisacharydozy ilosciowa jontoforeza pilokarpinowa

Niedoczynnosc tarczycy wedtug Gibsona i Cooka (metoda

Niedoczynnos¢ przytarczyc klasyczna),

metoda konduktometryczna [17,
201.
Normy stezenia chlorkdw w pocie

Niedozywienie spowodowane roznymi przyczynami wiaczajac zakazenie HIV

Moczoéwka prosta nerkowa

Nerczyca

w zaleznosci od metody i wieku dziec-

Pseudohypoaldosteronizm ka przedstawiono w tabeli V.

Rodzinna cholestaza Testy potowe powinny by¢ prze-

Przyczyny fatszywie ujemnego wyniku testu potowego prowadzane przez doswiadczony per-

Obrzeki obwodowe sonel w specjalistycznych o$rodkach

o mukowiscydozy, gdzie wykonuje sie
Niedozywienie

co najmniej 150 badan rocznie [1]. Daje
Btedy techniczne (np. rozcieficzenie prébki, mata ilo$¢ potu)

Obecnos¢ niektorych mutacji (np. 3849+10kbC — T, R117H)

to mozliwos¢ uzyskania wiarygodnych

wynikow i ich interpretacji, z uwzgled-
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nieniem wynikéw fatszywie dodatnich
i ujemnych (Tab. VI).

Postepowanie
z niemowleciem po
rozpoznaniu CF

Nieprawidtowy wynik CF NBS, obec-
no$¢ dwoch  patogennych  mutacji
genu CFTR lub jednej patogennej mu-
tacji genu CFTR oraz podwyzszone ste-
zenie anionéw chlorkowych w pocie
potwierdzajg rozpoznanie mukowiscy-
dozy (Tab. IV). Od tego czasu dziecko
zostaje objete opieka zespotu wielody-
scyplinarnego osrodka mukowiscydo-
zy, gdzie ma wyznaczane wizyty kon-
trolne co 1-3 miesigce. Od pierwszej
wizyty wiaczane jest kompleksowe le-
czenie spowalniajagce postep choroby
i zapobiegajgce powiktaniom:
1) leczenie zywieniowe:
zalecane jest karmienie piersig
lub wysokokaloryczng mieszan-
ka dla niemowlat i dzieci z CF:
Milupa Cystilac,
suplementacja

witamin  roz-

puszczalnych  w  tluszczach
(ADEK),
U pacjentow z zewngtrzwydziel-
nicza niewydolnoscia trzustki —
wiaczenie preparatow enzymow
trzustkowych,
rozwor 10% NaCl: 1 ml/kg masy
ciata/dobe podawany doustnie
od 2 do 3 dawek (zapobieganie
zaburzeniom jonowym, w tym
alkalozie metabolicznej), w przy-
padku choréb przebiegajacych
7 goraczka, odwodnieniem (wy-
mioty, biegunka), podczas upa-
tow zaleca sie zwiekszenie dawki
do 1,5-2 ml/kg mc/dobe;
2) fizjoterapia: 2-3 x dziennie inhalacje
z 3 ml 0,9% NaCl — drenaz oskrzeli:
3) rodzice informowani sg o zakazie
palenia tytoniu w otoczeniu dziecka;
4) konieczna jest ochrona pacjentow
przed kontaktem z domownikami,

rodzing, znajomymi z objawami
ostrej infekcji szczegdlnie o etiologii
wirusoweyj;

5) zaleca sie unikania kontaktu z gnija-
cymi roslinami, sciotka (np. dla cho-
mika, Swinki morskiej, kota, kanarka,
papugi), kompostem, stajnia, beda-
cymi zrédfem zarodnikéw grzybow
Aspergillus fumigatus powodujacych
u chorych na CF wzrost zachorowan
na ABPA (allergic broncho-pulmonary
aspergillosis);

6) zaleca sie unikanie kapieli w jacuzzi
lub basenach publicznych (Zrodto
zakazen Pseudomonas aeruginosa)
[22].
ni sq do Poradni Genetycznej w

Rodzice pacjenta kierowa-

celu uzyskania porady dotyczacej

dziedziczenia choroby i ryzyka
wystgpienia mukowiscydozy u po-
tomstwa.

Podstawg prawidtowej opieki nad
dzieckiem z CF jest dobra wspétpraca
osrodka mukowiscydozy z lekarzami
POZ. Opieka medyczna w miejscu za-
mieszkania powinna obejmowac:

badania bilansowe;

szczepienia  ochronne  zgodnie
z Programem Szczepierh Ochron-
nych (PSO): obowiazkowe i zaleca-
ne: przeciw pneumokokom, rota-
wirusom, WZW A, ospie wietrznej,
meningokokom (serotyp B i Q)
corocznie przeciw grypie; nalezy
podkredli¢, ze przewlekfa antybio-
tykoterapia wziewna lub/ i doustna
nie stanowi przeciwwskazania do
szczepien;
leczenie choréb wieku dzieciecego
z  zaleceniem  wczesniejszego
wigczania antybiotykoterapii doust-
nej w wiekszych dawkach i przez
dtuzszy czas (zwykle 2-3 tygodni) niz
w populacji dzieci zdrowych (patrz
nizej); antybiotykoterapia powinna
by¢ oparta na wczesniejszych wyni-
kach posiewow plwociny/wymazow
z gardla; zaleca sie ewentualng

Medycyna: informacje, porady, nowinki

modyfikacje zabiegéw inhalacyjno-
drenazowych podczas infekcji drég
oddechowych;

w  przypadku wystgpienia ospy
wietrznej nalezy wiaczy¢ do lecze-
nia acyklovir [22];

w  przypadku problemow klinicz-
nych istnieje mozliwos¢ konsultacji
z osrodkiem mukowiscydozy pro-
wadzacym pacjenta.

Obraz kliniczny - fenotypy CF

Zakres fenotypow mukowiscydozy
jest bardzo szeroki: od klasycznej po-
staci, przez postac¢ atypowa, choroby
zalezne od mutacji CFTR (CFTR-related
disorders), az po CFSPID (Screened Posi-
tive Patients with Hypertrypsinogenemia
and an Inconclusive Diagnosis) [13].
Wsréd ponad 2000 znanych mutagji
genu CFTR znajduja sie rowniez zmia-
ny o nieznanych konsekwencjach kli-
nicznych. Najwazniejsze informacje
o ich statusie, charakterystyce klinicz-
nej mozna znalez¢ na stronie inter-
netowej internetowej CFTR2 (http://
www.cftr2.org).

Klasyczna posta¢ mukowiscydozy
jest chorobg wielouktadowg objawiaja-
cg sie:

przewlektymi, postepujgcymi zmia-
nami w ukfadzie oddechowym pod
postacig obturacji oskrzeli i prze-
wlektego stanu zapalnego drég
oddechowych (przewlekta choroba
oskrzelowo-ptucna),
niewydolnoscia zewnatrzwydzielni-
cza trzustki i w konsekwencji zespo-
tem niedozywienia,

wysokim stezeniem jondéw sodo-
wych i chlorkowych w pocie.

Ponadto na obraz klasycznej po-
staci choroby skfada sie: zastdj zotci mo-
gacy prowadzi¢ do zétciowej marskosci
watroby, polipowatos¢ nosa i zatok
przynosowych, cukrzyca, nieptodnosc¢
meska spowodowana azoospermig
iinne objawy (Tab. VII) [13, 15].
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Tabela VIl — Zakres fenotypdw klinicznych zwigzanych z 2 mutacjami w genie CFTR [13]

1. Klasyczna postac CF (ponad 90% chorych)

« Choroba oskrzelowo-ptucna i zatok przynosowych z niewydolnoscia trzustki
oraz jej zotagdkowo-jelitowymi i zywieniowymi konsekwencjami, wysokie ste-
zenie chlorkéw w pocie, nieptodnos$¢ meska

- Jak powyzej, ale z wydolng trzustka

2. Atypowa (nieklasyczna) posta¢ CF (2-10% chorych)

- Choroba oskrzelowo-ptucna i zatok przynosowych oraz nieptodnos¢ meska
z prawidtowymi wynikami testow potowych

- Ciezkie zapalenie zatok przynosowych oraz wrodzony obustronny brak nasie-
niowodow

- |Izolowana nieptodno$¢ mezczyzn

- Nawracajace idiopatyczne zapalenie trzustki

- Alergiczna aspergiloza oskrzelowo-ptucna

- Stwardniajace zapalenie drég zétciowych

- Zespot utraty soli

3. Bez objawdw klinicznych w momencie oceny
- Z dodatnim wynikiem testu potowego
« Z prawidtowym lub granicznym wynikiem testu potowego

Tabela VIIl — Choroby wymagajace réznicowania z CF [13, 15]

Niedobory odpornosci

Zespoty ztego wchtaniania

Astma (zwiaszcza nieatopowa)

Rozstrzenia oskrzeli (o innej lub nieustalonej etiologii)*

Zespot dyskinezy rzesek (PCD)

Przewlekte zapalenie zatok przynosowych*

GruZlica

Alergiczna aspergiloza oskrzelowo-ptucna*

Wczesna postac przewlektej obturacyjnej choroby ptuc (POChP)

Zespot Younga (azoospermia, przewlekte zapalenie zatok przynosowych,
rozstrzenia oskrzeli)

Nawracajace lub przewlekte zapalenie trzustki*

Rozlane zapalenie oskrzelikow (panbronchiolitis)*

Stwardniejace zapalenie drég zoétciowych*

Przejsciowa hipertrypsynemia noworodkow*

Izolowany brak nasieniowoddéw*

* zaliczane do grupy chordb zaleznych od mutacji CFTR (CFTR- related disorders)

Choroby zalezne od mutacji
CFTR

waniem pojedynczych, izolowanych

objawéw  klinicznych  u  chorych,

Choroby zalezne od CFTR - to gru-
pa chordb zwigzanych z dysfunkcja
biatka CFTR, ale nie spetniajacych
kryteridw rozpoznania mukowiscy-
dozy (ani postaci klasycznej ani aty-
powej). Charakteryzujg sie wystepo-

u ktorych zidentyfikowano przynaj-
mniej jedng mutacje genu CFTR. [13
15] Choroby te zawsze powinny

by¢ brane pod uwage w diagno-
styce réznicowej mukowiscydozy
(Tab. VIII).

Medycyna: informacje, porady, nowinki

CFSPID - CFTR-related
metabolic syndrome (CRMS)

Czestos¢ rozpoznawania tego feno-
typu CF wzrasta jako wynik pobocz-
ny wprowadzonych w wielu krajach
badar przesiewowych noworodkow
w kierunku CF (CF NBS). Do grupy tej
naleza dzieci z hipertrypsynogenemis,
u ktérych zidentyfikowano 2 mutacje
w genie CFTR (w tym jedna nie
sklasyfikowana jako ,powodujaca cho-
robe”) lub 1 mutacje, a wyniki testow
potowych s3 niediagnostyczne. Tacy
pacjenci nie spetniajg kryteriow roz-
poznania mukowiscydozy. Badanie
potencjatéw elektrycznych btony slu-
zowej nosa lub odbytu moze by¢ po-
mocne w ocenie funkcji biatka CFTR.
Postepowanie z takimi pacjentami jest
bardzo trudne, poniewaz nie sg zna-
ne konsekwencje kliniczne spowodo-
wane tymi mutacjami. Rowniez rola
fizjoterapii lub antybiotykoterapii nie
jest udowodniona [13]. Zwykle pacjen-
ci pozostajg pod obserwacja osrodka
mukowiscydozy.

Podstawy leczenia
mukowiscydozy

Mukowiscydoza jako choroba ztozona,

wielouktadowa wymaga zaangazo-
wania szerokiego grona specjalistow
w diagnostyke i leczenie powiktari oraz
choréb towarzyszacych. Obserwowana
na przestrzeni ostatnich lat znaczaca
poprawa Czasu przezycia pacjentow
z CF jest wynikiem coraz skuteczniej-
szego leczenia. Zgodnie z najnowszymi
standardami ECFS, powinni oni pozosta-
wac pod opieka zespotu wielodyscypli-
narnego (multidisciplinary team; MDT)
w specjalistycznym osrodku mukowi-
scydozy. Jest to obecnie obowigzujgcy
model postepowania z chorymi na CF.
Tylko taka opieka zapewnia lepsze wy-
niki leczenia w postaci poprawy stanu
klinicznego i funkgji ptuc w poréwnaniu

z chorymi, ktorzy nie sg nig objeci [3].
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W ostatnich latach dazy sie do indywi-
dualizacji leczenia, by zapobiec progre-
sji, @ nawet zmienic¢ przebieg choroby.
Postepowanie z pacjentem musi by¢
wielospecjalistyczne, kompleksowe
i powinno obejmowac:

profilaktyke i leczenie choroby
oskrzelowo-ptucnej,
leczenie Zzywieniowe i terapie ze-
wnatrzwydzielniczej niewydolnosci
trzustki,
leczenie zmian  Zzlokalizowanych
w zatokach przynosowych,
leczenie chordb
i powiktan CF [15].

Obecne strategie postepowania

towarzyszacych

z chorym na CF maja na celu wydtuze-
nie czasu przezycia i poprawe jakosci
zycia. Obejmuja one wczesne rozpo-
znanie, intensywne wsparcie zywienio-
we, poprawe klirensu $luzowo-rzesko-
wego i ewakuacji wydzieliny, wczesne

rozpoczecie terapii przeciwzapalnej
i przeciwbakteryjnej, leczenie zaostrzen
zmian oskrzelowo-ptucnych, wczesne
rozpoznawanie i leczenie powikian,
a takze postepowanie zapobiegajace

zakazeniom krzyzowym.

Leczenie choroby oskrzelowo-
ptucnej

Gfoéwng przyczyng zgonu chorych na
CF jest uszkodzenie ptuc wtérne do
przewlektego zakazenia [23]. Dlatego
tak wazne jest wiasciwe leczenie cho-
roby oskrzelowo-ptucnej majace na
celu zahamowanie kaskady zapalenia i
zakazenia nieodwracalnie uszkadzaja-
cych tkanke ptucng (Ryc. 1). W ostatnich
dwadch dekadach nastapit ogromny po-
step w leczeniu. Wprowadzono nowe
metody terapii (modulatory biatka
CFTR), ktore by¢ moze stang sie przeto-
mowe i spowodujg zmiane przebiegu

Medycyna: informacje, porady, nowinki

choroby. Skojarzone leczenie powin-
no by¢ wprowadzone w momencie
rozpoznania, modyfikowane na kazdym
etapie choroby i kontynuowane przez
cate zycie pacjenta. Tylko takie poste-
powanie daje szanse na spowolnienie
progresji choroby i moze zapobiec jej
powiktaniom.

Wytyczne  podkredlajg  koniecz-
nos¢ zlozonego leczenia opartego na
fizjoterapii, antybiotykoterapii, lekach
przeciwzapalnych, mukolitykach, lekach
poprawiajacych klirens $luzowo-rzesko-
wy oraz postepowaniu  zywieniowym
(Tab. IX). Ponizej zostang omoéwione za-
lecenia dotyczace postepowania z cho-

rymi na CF stanowiace standard opieki.

Fizjoterapia

Skuteczne oczyszczanie drog od-
dechowych jest niezmiernie istotng
sktadowg leczenia CF. W celu spo-

Mutacja genu CFTR ]I » I Terapia genowa
4

Brak/Niedob6r/Nieprawidlowe .| Modulatory biatka CFTR
biatko CFTR (korektory, wzmacniacze)
Zaburzenia transportu wody, Przywrdcenie prawidlowego Modulatory transportu jonéw
jonow sodu i chloru w komérkach _| uwodnienia drog |
powierzchni drég oddechowych | oddechowych =

Obturacja oskrzeli Poprawa klirensu Mukolityki, fizjoterapia drog

» §luzowo-rzgskowego — | oddechowych, s6l

Zapobieganie skurczowi
oskrzeli

hipertoniczna w nebulizacji,
Bronchodilatatory wziewne

Zakazenie Dzialanie p-bakteryjne | Antybiotykoterapia wziewna
Zapalenie N Miejmie odpowiedzi Makrolidy
zapalnej
Postcpujace uszkodzenie: tanki phucnej Tlenoterapia, Nieinwazyjna
Exleerlth EEi *| wentylacja mechaniczna
Niewydolnos¢ ptuc | Transplantacja pluc

Ryc. 1 - Patofizjologiczna kaskada prowadzaca od mutacji genu CFTR do niewydolnosci ptuc oraz obecne strategie przewlektego leczenia

CF[8,21,24]
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Tabela IX — Zalecenia dotyczace utrzymania prawidtowej czynnosci ptuc u chorych na

mukowiscydoze [25]

Utrzymanie prawidtowej czynnosci ptuc

Dostepne leczenie

Efekty

Unikanie zakazenia Pseudomonas
aeruginosa

Unikanie zakazen krzyzowych.

Okresowe posiewy plwociny/
wymazy z gardfa
Program wczesnej eradykadji

,Odroczenie” przewlektego zakazenia
Pseudomonas aeruginosa

Poprawa klirensu $luzowo-rzeskowego

Fizjoterapia. SO hipertoniczna
i dornaza alfa w nebulizadji

Zmniejszenie czestosci zaostrzen

(nieprzeciwbakteryjne)

Antybiotykoterapia wziewna Tobramycyna, Zmniejszenie czestosci zaostrzen,
Kolistyna, Eradykacja pierwszorazowego zakazenia,
Aztreonam Opd&Znianie lub
zapobieganie przewlektemu zakazeniu
Pseudomonas aeruginosa
Leczenie przeciwzapalne Azytromycyna Zmniejszenie czestosci zaostrzen

Utrzymanie prawidtowego
stanu odzywienia

Suplementacja enzymow
trzustkowych oraz witamin
rozpuszczalnych w ttuszczach,
dieta wysokokaloryczna
bogatottuszczowa

Kontrola CFRD

Zmniejszenie czestosci zaostrzen

Tabela X - Kryteria doboru metody drenazowej z uwzglednieniem wieku chorego [15]

Metoda Wiek chorego Uwagi Wariant
Technika natezonego wydechu >3.12. dzieci wspdtpracujace
Technika aktywnego cyklu oddechowego | >4. 1z dzieci wspotpracujace
System PEP niemowleta* | wszyscy chorzy maska
35.2* wszyscy chorzy ze zmianami w ptucach ustnik
>5.12* dodatkowo chorzy z matg iloscig wydzieliny maska
i suchym kaszlem
- chorzy z polipami i czestymi zapaleniami zatok | ustnik
Aerobika >3.1Z. dzieci wspdtpracujace ustnik
Acapella, Cornet >7.12* chorzy wspotpracujacy
>11.r2. w zaleznosci od motywadji jako technika
samodzielnego stosowania
Flutter >10.12.* chorzy wspotpracujacy
>12.12. w zaleznosci od motywadji jako technika
samodzielnego stosowania

* stosowac facznie z drenazem tradycyjnym

wolnienia postepu choroby oskrze-
lowo-ptucnej nalezy systematycznie,
kilkukrotnie w ciggu dnia wykonywac¢
fizjoterapie, by zapobiec zaleganiu
wydzieliny, zapaleniu i zakazeniu drég
oddechowych [24]. Stosuje sie wie-
le metod drenazowych, ktére nalezy
dobiera¢ indywidualnie w zalezno-
$ci od wieku, mozliwosci wspotpracy

7z pacjentem, zaawansowania cho-
roby, powiktan, choréb towarzysza-
cych (Tab. X). Zalecenia dotyczace
fizjoterapii od momentu jej wigczenia
poprzez kolejne modyfikacje powinny
by¢ opracowywane przez specjaliste
doswiadczonego w leczeniu CF i sta-
nowigcego czes¢ MDT.

Leki mukolityczne

Mukolityki sg lekami pierwszego rzutu
w  mukowiscydozie, w przebiegu kto-
rej dochodzi do wytwarzania gestej
i lepkiej wydzieliny w drogach odde-
chowych. Preparaty N-acetylo-cysteiny
lub ambroksolu stosowane sg doustnie
lub w nebulizacji. Jednak lekami o udo-
wodnionej skutecznosci w CF sg jedy-

10
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nie: dornaza alfa i hipertoniczny roztwor
NaCl.

Dornaza alfa (Pulmozyme)

Rekombinowany ludzki enzym rhDNa-
za hydrolizuje DNA neutrofiléw zawar-
tych w plwocinie, znacznie zmniejsza jej
lepkosc i w ten sposob utatwia wykrztu-
szanie. Stosowany jeden raz dziennie
poprawia czynno$¢ ptuc, stan ogdlny
chorych i zmniejsza liczbe zaostrzen
zmian oskrzelowo-ptucnych [25]. Bada-
nia potwierdzaja jej wptyw na wzrost
wskaznika FEV, o 5-8% [26], poprawe
przebiegu choroby oskrzelowo-ptucnej
ocenianej na podstawie badan obra-
zowych (CT klatki piersiowej) oraz za-
pobieganie progresji stanu zapalnego
drég oddechowych u chorych na CF
[25].

Zgodnie z zaleceniami Polskiego
Towarzystwa Mukowiscydozy, zasady
stosowania dornazy alfa sg nastepujace:

potwierdzone rozpoznanie muko-
wiscydozy,
obecnos¢  choroby  oskrzelowo-
-ptucnej,
dobra wspotpraca chorego w cza-
sie zabiegdw inhalacyjnych i fizjo-
terapeutycznych,
wiek chorych >5.rz i FEV, >40%
wartosci naleznej,
u dzieci <5. rz oraz u chorych
z FEV,<40%
wskazania do podawania leku ustala

wartosci  naleznej
sie indywidualnie,

leczenie nalezy rozpocza¢ w osrod-
ku specjalistycznymi i tam monito-
rowac jego efekty,

zalecana dawka jednorazowa: 2,5
mg/dobe,

lek nalezy podawac wytacznie przy
uzyciu inhalatora dyszowego,
fizioterapia powinna by¢ wykony-
wana bezposrednio przed oraz po
podaniu leku, ale nie wczesniej niz
po 2 godzinach od inhalacji,
leczenie nalezy stosowac przewle-

kle i systematycznie oceniac¢ jego
skutecznosc [15].

W niektorych osrodkach dornaza
alfa stosowana jest 2 x dziennie u pa-
cjentdw z ciezka, zaawansowang cho-
robg ptuc oraz ze wskazan laryngolo-
gicznych w przypadkach przewlektego
zapalenia zatok obocznych nosa w ne-
bulizacji zatok (stosowanie poza ChPL).

Hipertoniczny roztwoér NaCl

3-7% roztwdr NaCl stosowany w ne-
bulizacji 2-4 razy dziennie (4-5 ml/
inhalacje) jest tania, bezpieczng i sku-
teczng metoda leczenia chorych na CF.
Poprzez zwiekszenie klirensu sluzowo-
-rzeskowego i wspomaganie ewaku-
acji wydzieliny z drég oddechowych
[15] poprawia funkcje ptuc i zmniejsza
czestos¢ zaostrzenn zmian oskrzelowo-
-ptucnych [25]. Jest dobrze tolerowany
zarbwno przez niemowleta, jak i star-
sze dzieci. Ze wzgledu na mozliwosc¢
wywotania skurczu oskrzeli zaleca sie
przed inhalacja podawanie wziewnych
lekdw rozszerzajacych oskrzela oraz wy-
konanie fizjoterapii po inhalacji [15, 26].
Inhalacje z soli hipertonicznej moga
byc¢ rowniez wykorzystane do indukcji
plwociny w celu wykonania badari mi-
krobiologicznych u pacjentow, ktorzy
jej nie wykrztuszaja.

Leki rozszerzajace oskrzela

U pacjentéw z odwracalng lub czescio-

wo odwracalng obturacjg oskrzeli zale-

ca sie krotko lub dtugo dziatajace leki

rozszerzajace oskrzela (najczesciej b2-

-mimetyki). By zapobiec doraZznie skur-

czowi oskrzeli, najczesciej stosowane s3

leki krotko dziatajace:

- przed  planowanym  wysitkiem
fizycznym,

- fizjoterapia,

- przed wziewnym podaniem anty-
biotyku,

- przed nebulizacjg hipertonicznego
roztworu NaCl [15].

Medycyna: informacje, porady, nowinki

Leki przeciwzapalne

Przewlekty stan zapalny drog oddecho-
wych w przebiegu CF charakteryzuje
sie wysokim stezeniem neutrofili i cy-
tokin prozapalnych oraz zmniejszeniem
stezenia czynnikéw przeciwzapalnych.
Jest on gtéwna przyczyna postepujace-
go uszkodzenia ptuc. Leczenie przeciw-
zapalne poprawia czynnos¢ ptuc oraz
zmniejsza czesto$¢ zaostrzern zmian
oskrzelowo-ptucnych [25].

Makrolidy — azytromycyna

Pomimo Zze doktadny mechanizm
dziatania azytromycyny jest wciaz nie-
znany, jest ona stosowana jako srodek
immunomodulujacy u pacjentéw z CF,
zwiaszcza tych z kolonizacja drég od-
dechowych przez Pseudomonas aeru-
ginosa [25, 26]. Wykorzystywane s3 jej
pozaantybiotykowe wiasciwosci, takie
jak: dziatanie przeciwzapalne, anty-
adhezyjne, hamowanie wytwarzania
egzoenzymoéw  bakteryjnych, hamo-
wanie ruchu bakterii [15]. Udowodnio-
no, ze moze ona zmnigjsza¢ gestosc
plwociny oraz adhezje Pseudomonas
aeruginosa do drég oddechowych [25].
/naczaco zmniejsza liczbe zaostrzen
zmian oskrzelowo-ptucnych i tempo
pogarszania sie funkcji ptuc. Wptywa na
poprawe jakosci zycia.

Lek stosuje sie przewlekle co dru-
gi dzien przez kilka miesiecy, zwykle
w okresie jesienno-zimowym. Dawko-
wanie azytromycyny zalecane przez
Polskie Towarzystwo Mukowiscydozy:

- masa ciata <25 kg: 10 mg/kg,

- masa ciata 25-40 kg: 250 mg,

- masa ciata >40 kg: 500 mg [15].

Pomimo przewlektego podawania
bardzo rzadko obserwowane s3 objawy
niepozadane (najczesciej tagodne). Zale-
ca sie przed wiaczeniem leczenia, a na-
stepnie co 6-12 miesiecy wykonanie ba-
dan przesiewowych w kierunku zakazen
pratkami niegruzliczymi (nontuberculous
mycobacteria; NTM) [25].
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NLPZ

Wykazano, ze wysoka dawka ibuprofenu
spowalnia tempo pogarszania sie funkgji
ptuc. Korzystny efekt leczenia obserwo-
wano szczegdlnie u dzieci ponizej 13. r.z.
[25]. Jednak ze wzgledu na potencjalne
dziatania niepozgdane ze strony przewo-
du pokarmowego i nerek, NLPZ nie s3
przewlekle stosowane u chorych na CF.

Glikokortykosteroidy (GKS)

Glikokortykosteroidy systemowe (sGKS)
i wziewne (WGKS) nie sg obecnie sto-
sowane rutynowo jako leki przeciw-
zapalne w CF, ale moga by¢ zaleca-
ne pacjentom z towarzyszaca astma
oskrzelowa. Liczne badania wykazaty
korzystny wptyw sGKS na funkcje ptuc,
byta
i wigzafa sie ze znaczacymi dziatania-

jednak poprawa przemijajaca
mi niepozadanymi, takimi jak cukrzyca
i za¢ma. W wybranych przypadkach
zaawansowanej choroby ptuc, kiedy
pomimo kompleksowego leczenia do-
chodzi do pogorszenia stanu pacjenta,
mozna uzyska¢ poprawe kliniczng po
wigczeniu np. prednizonu [15]. Nalezy
pamieta¢, ze glikokortykosteroidy syste-
mowe sg podstawowym lekiem stoso-
wanym w ABPA (patrz ponizej).

Zalecanie kortykosteroidéw wziew-
nych u pacjentéw z mukowiscydozg jest
rowniez kontrowersyjne. Krotkotrwate
korzysci zwiazane z istotnym zmniejsze-
niem tempa spadku FEV, obserwowano
szczegdlnie u pacjentdw z astmg [25].
WGKS stosuje sie przewlekle w przy-
padku wspdtistniejgcej nadreaktywnosci
oskrzeli lub astmy oskrzelowej.

Zapobieganie progresji
choroby ptuc

Wiekszos¢ chorych na mukowiscydo-
ze umiera z powodu niewydolnosci
ptuc [27],
leczenia jest spowolnienie progre-

dlatego gtéwnym celem

sji choroby oskrzelowo-ptucnej [1].
Przewlekty stan zapalny z masywnym

Medycyna: informacje, porady, nowinki
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Ryc. 2 — Czesto$¢ wystepowania przewlektych zakazen drég oddechowych u chorych
na CF w zaleznosci od wieku (na podstawie danych UK Cystic Fibrosis Registry 2012).
Przewlekte zakazenie: Pseudomonas aeruginosa (n = 3041, 35,5%), Staphylococcus aureus
(n= 1454, 17,1%), Haemophilus influenzae (n =899, 10,2%), metycylino-oporny Staphy-
lococcus aureus (MRSA) (n =289, 3,3%) i Burkholderia cepacia (n = 306, 3,5%) [29]

naptywem neutrofili, uposledzenie kli-
rensu $luzowo-rzeskowego, produkcja
gestego, lepkiego $luzu prowadza do
przewlektego zakazenia typowymi dla
CF patogenami, takimi jak Staphylo-
coccus aureus (w tym szczepy MRSA)
i Pseudomonas aeruginosa, ale réw-
niez Haemophilus influenzae, Stenotro-
phomonas maltophilia, Achromobacter
Burkholderia
complex, NTM. Czestos¢ i rodzaj zaka-

xylosoxidans, cepacia
zen zalezy od wieku pacjenta (Ryc. 2).
W pierwszych latach zycia dominuje
Staphylococcus aureus, a w drugiej de-
kadzie Pseudomonas aeruginosa jest
najczestszym patogenem drég od-
dechowych [28]. Przewlekte zakaze-
nie bakteriami Gram-ujemnymi oraz
MRSA zwiazane jest z ze skréceniem
Czasu przezycia i gorszym rokowa-
niem. Dodatkowo kolejne zaostrzenia
zmian oskrzelowo-ptucnych przyczy-
niaja sie do stopniowego pogorszenia
funkcji ptuc. Dlatego tak wazne jest
codzienne, systematyczne leczenie
przewlekte oraz wczesne wykrycie
oraz rozpoczecie wtasciwego leczenia
zaostrzen [1].

Pierwszorazowe zakazenie
Pseudomonas aeruginosa

Leczenie eradykacyjne majace na celu
wyeliminowanie pierwszorazowego
zakazenia drég oddechowych Pseudo-
monas aeruginosa powinno by¢ wdro-
zone mozliwie szybko (nie pdzniej niz
4 tygodnie od uzyskania dodatniego
wyniku posiewu) [1]. Nie wykazano
wyzszosci jednego ze stosowanych
schematow [30], wsréd ktorych do-
stepng opcjg dla pacjentéw > 6. r.z
jest trwajaca 28 dni terapia tobra-
mycyna w roztworze do inhalacji
(w Polsce lek jest petnoptatny w tym
wskazaniu, program NFZ dotyczy tyl-
ko przewlektej kolonizacji). U dzieci
mtodszych stosowana jest 2-lekowa
celowana antybiotykoterapia dozyl-
na zgodnie z antybiogramem przez
14 dni, a nastepnie kolistyna w nebu-
lizacji przez 3 miesigce. U starszych
dzieci i dorostych opcjg terapeutycz-
na jest skojarzone leczenie doustne
ciprofloksacyng przez 3 tygodnie oraz
kolistyng w nebulizacji przez 3 mie-
sigce [26, 31].
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Tabela XIl — Dawkowanie antybiotykow wziewnych u chorych na CF (wg [21, 26])

Medycyna: informacje, porady, nowinki

. Spekrum I o Liczba .
Antybiotyk dziatania Dzieci Dorosli dawek/24h Uwagi

Tobramycyna Pa >6.12.:2 x 300 mg/24h | 2 x 300 mg/24h 2 Naprzemienne cykle 28-dniowe co

w nebulizadji 2. miesiac, pomiedzy cyklami moga
by¢ stosowane nebulizacje z kolistiny.

Tobramycyna - Pa >6.12.:2 x4 kaps 2 x4 kaps 2 Naprzemienne cykle 28-dniowe co

postac a28mg (112 mq) a28mg (112 mq) 2. miesigc, dawki, jedli to mozliwe,

proszkowa (DPI) powinny by¢ podawane w odstepach
12-godzinnych, nie krotszych jednak
niz 6 godzin.

Kolistymetat Pa <8.rz:2x1min U 2-3min U/ 2-3 By zmniejszy¢ bronchospazm nalezy:

sodowy * >8.12:2x 1-2 mInlU** | dawke ** rozcienczy¢ lek wodg do iniekgji i przed
nebulizacjy  poda¢  betamimetyk
wziewnie.

Promixin Pa <8.12:2x500tys. IU | 2x 1 min IU** 2 Jw.

(Colistin) >8.12:2 x 1 mllU** Pierwsza dawka powinna by¢ podana
w szpitalu z wykonaniem spirometrii
przed i po podaniu leku.

Kolistymetat — Pa >6.12.2x125mg 2x125mg 2 (najlepiej Stosowanie przewlekte. Lek jest Zle

postac (=1,66 min 1U) (=1,66 min 1U) w odstepie tolerowany przez dzieci.

proszkowa (DPI) 12 h)

Aztreonam Lysine |Pa >6.12.3x75mg 3x75mg 3 Naprzemienne cykle 28-dniowe.

w nebulizadji (225 mg/24h) (225 mg/24h) Dawki powinny | W przerwie podawania leku moga byc¢

(Cayston) byc¢ podawane |stosowane nebulizacje z kolistiny lub

CO najmniej tobramycyny.
w odstepie Zalecanejeststosowanie betamimetyku
4 godzin wziewnie przed kazda dawka leku.
Wankomycyna* S.a 4 mg/kg (max 250) 2 x 250 mg 2-4
Gentamycyna* Pa <2.12:2x20mg; 160-320 mg/24h 2-4 Nie jest juz stosowana rutynowo.
2.8.12:2 x40 mg Jesli jednak jest podawana, to zawsze
>8.12:2x80mg (min. objetos¢ roz- facznie z potowa dawki kolistyny.
tworu do nebulizadji
-3ml)
Tobramycyna* Pa 320 mg/24h 320 mg/24h 2 Cykle 28-dniowe
(max 640 mg/24h)

Meropenem* Pa, B.c 6.12.12:2x 125 mg; 2 x250 mg 2 Rozcienczy¢ amputke 500 mg

>12.12:2x 250 mg w 10 ml 0,9% NaCl.

Amikacyna* Pa, B.c 6.12.12:2x 250 mg, 2 x 500 mg 2 Roztwor moze by¢

>12.12:2x 500 mg dodatkowo rozciericzony 0,9% NaCl.
Ceftazydym* Pa, B.c 150 mg/kg/24h 2x1g 2-3 Bardzo nieprzyjemny smak.
Nalezy rozpusci¢ 1 g
leku w 3 ml wody do
iniekgji

¥ postacie przeznaczone do podawania pozajelitowego

** 1 mg Colistin =30 000 jednostek
B.c — Burkholderia cepacia
Pa - Pseudomonas aeruginosa

S.a — Staphylococcus aureus

Przewlekte zakazenie

Pseudomonas aeruginosa

Brak powodzenia leczenia lub nieleczone
pierwszorazowe zakazenie P geruginosa
powoduje przejscie w zakazenie przewle-
kte, zwigzane z pogorszeniem czynnosci
ptuc, gorszym stanem odzywienia, wiek-
szg liczbg zaostrzen zmian oskrzelowo-
-ptucnych i wyzsza smiertelnoscia [32].
Przewlekte zakazenie definiowane
jest jako obecnos¢ >50% posiewdw do-
datnich wykonanych w ciggu ostatnie-

go roku (ocena min. 4 posiewdw/rok)
[26]. Stanowi ono wskazanie do rozpo-
czecia przewlektej antybiotykoterapii
wziewnej [33]. Wytyczne amerykanskie
zalecaja stosowanie u pacjentéw > 6.r.z.
wziewnych preparatow tobramycyny
co drugi miesigc (w cyklach 28-dnio-
wych) do konca zycia, niezaleznie od
antybiotykowrazliwosci i stopnia za-
awansowania choroby ptuc [34]. W Pol-
sce lek dostepny jest w ramach pro-
gramu lekowego NFZ dla bardzo matej

liczby pacjentéw ze wzgledu na ograni-
czone kryteria wigczenia. Wysoki koszt
leczenia poza programem lekowym po-
woduje, ze chorych nie stac na leczenie
zgodne ze standardami, co znacznie
pogarsza przebieg choroby oskrze-
lowo-ptucnej i rokowanie. Podobnie
wysoki koszt leczenia preparatami za-
wierajagcymi aztreonam uniemozliwia
ich stosowanie. Natomiast w Polsce
szeroko stosowana jest w nebulizacji
kolistyna w postaci przeznaczonej do
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Tabela XIII = Objawy kliniczne zaostrzenia zmian oskrzelowo-ptucnych (wg [26, 36])

Nasilenie kaszlu (szczegdInie pojawienie sie lub nasilenie wilgotnego kaszlu).

Zmiana typu plwociny (ilos¢, gestosé, kolor).

Krwioplucie.

Dusznos¢ lub jej nasilenie.

Bol lub ucisk w klatce piersiowe;j.

Zte samopoczucie, zmeczenie, znuzenie.

Temperatura ciata >38°C (w wiekszoéci przypadkéw PEX nie wystepuje gorgczkal).

Utrata apetytu lub ubytek masy ciata.

Bolesnos¢, ucisk w okolicy zatok przynosowych.

0. Zmniejszenie natezonej pierwszosekundowej objetosci wydechowej (forced expiratory volume in 1 sekund; FEV,) lub
natezonej pojemnosci zyciowej (forced vital capacity; FVC) o co najmniej 10% wzgledem ostatniego pomiaru.

11. Wystapienie nowych patologicznych zmian ostuchowych nad polami ptucnymi (np. swisty, trzeszczenia). Brak dodat-

kowych zmian ostuchowych nie wyklucza PEX!
12. Nowe zmiany w badaniu radiologicznym klatki piersiowej.

= 0 00 NO Uk wWwN =

Tabela XIV — Wskazania do hospitalizacji chorych na CF (modyfikacja zalecer Royal Brompton Hospital [26])

Edukacja rodziny dotyczaca opieki nad chorym z nowo rozpoznang mukowiscydoza.

Wykonanie badar oceniajgcych stan kliniczny nowo rozpoznanych pacjentow.

Konieczno$¢ przeprowadzenia diagnostyki inwazyjnej (bronchoskopia, pH-metria przetyku, gastroskopia).
Wzrost czestosci zaostrzer zmian oskrzelowo-ptucnych.

Pogorszenie stanu klinicznego pomimo leczenia ambulatoryjnego (np. PEX, DIOS, CFRD).

Umiarkowane lub ciezkie zaostrzenie lub pogorszenie stanu ogélnego, zwiaszcza u pacjentéw z zaawansowang
chorobga (np. krwioplucie, nagta dusznosc¢ lub jej nasilenie, pogorszenie tolerancji wysitku, zwiekszone
zapotrzebowanie na tlen u chorych z przewlekia niewydolnosciag oddechowa).

Konieczno$¢ podawania lekow dozylnie (antybiotyki, immunoglobuliny, metylprednizolon)

Planowe zabiegi operacyjne (np. wszczepienie portu naczyniowego lub gastrostomii, polipektomia)

9. Kwalifikacja do przeszczepienia narzadow (np. ptuc lub watroby).

Ok W =
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Tabela XV - Zasady stosowania antybiotykoterapii doustnej ambulatoryjnie u chorych na CF — wg zaleceri Royal Brompton-
Hospital [26]

1. Zbierz wywiad dotyczacy stosowania antybiotykdw w ostatnich 3 miesigcach, wystapienia powiktari CF i choréb
towarzyszacych.
2. Sprawdz wczesniej wykonane posiewy wydzieliny z drég oddechowych/wymazu z gardta, by stwierdzi¢, czy pacjent
jest przewlekle zakazony okreslonym patogenem (np. S. aureus lub/i P aeruginosa)
3. Jesdli masz takg mozliwos¢, pobierz posiew wydzieliny z drég oddechowych/wymaz z gardta przed wiaczeniem
leczenia.
4. Upewnij sie, czy pacjent nie jest uczulony lub nie toleruje danego antybiotyku.
5. Leczenie tagodnego zaostrzenia zmian oskrzelowo-ptucnych:
U pacjentéw z przewlektym zakazeniem S. aureus zastosuj doustny antybiotyk najlepiej w oparciu o wyniki
lekowrazliwosci (np. amoksycylina z kwasem klawulanowym lub sulfametoksazol+trimetoprim) przez minimum
2 tygodnie, ale przynajmniej przez 1 tydzier po ustapieniu objawdw klinicznych PEX (zwykle 2-3 tygodni).
Rozwaz podawanie azytromycyny przez 10 dni (szczegdlnie, jesli pacjent otrzymywat przewlekle azytromycyne
3 x w tygodniu)
U pacjentéw z przewlektym zakazeniem P aeruginosa wiacz ciprofloksacyne przez 3 tygodnie (kontynnuj nebuli-
zacje z kolistyny)
Rozwaz intensyfikacje zabiegow inhalacyjno-drenazowych (np. z 2 do 3 x dziennie, wigczenie beta-mimetyku
lub/i glikokortykosteroidu w nebulizacji).
Utrzymaj pozostate zalecenia dotyczace leczenia CF.
6. W przypadku braku poprawy po zastosowanym leczeniu lub pogorszenia stanu ogolnego skieruj pacjenta do osrod-
ka mukowiscydozy w celu antybiotykoterapii dozylnej.
7. W przypadku pytan i watpliwosci skontaktuj sie z osrodkiem mukowiscydozy, pod opieka ktorego znajduje sie
pacjent.
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tabe-
lach XI'i Xl przedstawiono dawkowanie

podawania pozajelitowego. W

antybiotykéw doustnych i wziewnych
stosowanych w CF.

Zakazenia krzyzowe

Nabycie nowego patogenu przez cho-
rego na CF moze negatywnie wptynac
na progresje choroby oskrzelowo-ptuc-
nej i w konsekwencji na czas przezycia.
Szczepy niektérych typowych dla CF
bakterii s przenoszone pomiedzy pa-
cjentami. Patogeny odpowiedzialne za
zakazenia krzyzowe w o$rodkach CF to:
+  Pseudomonas aeruginosa,
«  Burkholderia cenocepacia,
Burkholderia dolosa,
- Burkholderia multivorans,
Burkholderia pyrrocinia,
« Methicillin-resistant Staphylococcus
aureus,
«  Pandoraea apista,
Achromobacter xylosoxidans,
« Mycobacterium abscessus.

Wysoka jakos¢ kontroli zakazerh ma
zasadnicze znaczenie w ich zapobiega-
niu i obejmuje $cista wspdtprace po-
miedzy zespotem lekarzy, mikrobiolo-
gami a zespotem kontroli zakazer oraz,
przede wszystkim, dziatania zapobiega-
jace przenoszeniu patogendw z pacjen-
ta na pacjenta. W zwigzku z tym, oprocz
standardowych $rodkéw  ostroznosci
i kontroli zakazen, w praktyce klinicznej
wprowadzane sg standardy segregadji
i izolacji pacjentow w osrodkach muko-
wiscydozy [35].

Zaostrzenie zmian
oskrzelowo-ptucnych

Zaostrzenie zmian oskrzelowo-ptuc-
nych (pulmonary exacerbation; PEX) jest
powaznym zdarzeniem w przebiegu
mukowiscydozy i wymaga szybkie-
go rozpoczecia wiasciwego leczenia.
U okoto 30% pacjentdw prowadzi do
nieodwracalnego obnizenia wskazni-

kéw spirometrycznych, a  wielokrotne

PEX zwigzane s3 z przyspieszeniem
pogorszenia czynnosci ptuc [26]. Istnie-
je wiele kryteriéw rozpoznawania za-
ostrzenia — zgodnie z kryteriami Fuchsa
konieczne jest stwierdzenie 4 z 12 obja-
wow przedstawionych w tabeli XIII [36].
Leczenie PEX powinno by¢ opar-
te na wynikach ostatnio wykonanych
posiewdw wydzieliny z drég oddecho-
wych, ocenie zaawansowania choroby
i nasilenia objawow klinicznych. Jesli
stan pacjenta jest dobry, nalezy roz-
pocza¢ antybiotykoterapie doustna.
W przypadku ciezkiego zaostrzenia, za-
awansowanej choroby, wystgpienia po-
wikfan lub braku poprawy po leczeniu
ambulatoryjnym pacjent powinien by¢
skierowany do szpitala celem antybio-
tykoterapii dozylnej (Tab. XIV) [26].

Antybiotykoterapia w CF

Intensywna antybiotykoterapia po-
winna by¢ skierowana przeciw typo-
wym dla CF patogenom i obejmowac:
profilaktyke zakazen, préby eradykacji
pierwszorazowych zakazen, leczenie
zaostrzen zmian oskrzelowo-ptucnych
oraz zakazen przewlektych. U chorych
na CF nalezy stosowac wysokie dawki
antybiotykéw  (podawanych doust-
nie, dozylnie, wziewnie) zapewniajace
osiggniecie stezenia terapeutycznego
w tkance ptucnej (Tab. X, XII). Leczenie
zaostrzen powinno trwa¢ odpowied-
nio dtugo (zwykle 2-3 tygodni, ale
przynajmniej 1 tydzien po ustapieniu
objawow klinicznych) w zaleznosci od
stanu pacjenta i uzyskania poprawy
klinicznej [26]. Zalecenia dotyczace
stosowania ambulatoryjnie antybio-
tykoterapii
w tabeli XV.

doustnej przedstawiono

Wkitad autorow
DS -

i zatwierdzenie ostatecznej

koncepcja artykutu, pisanie
wersji
pracy. KW-S — wyszukanie i opraco-

wanie bibliografii, pisanie pracy. ZD
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- modyfikacje manuskryptu, zatwier-

dzenie ostatecznej wersji pracy. AM-M
- modyfikacje manuskryptu, zatwier-
dzenie ostatecznej wersji pracy. HB-G

- zatwierdzenie ostatecznej wersji
pracy. WP — modyfikacje manuskryp-

tu, zatwierdzenie ostatecznej wersji
pracy.
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0 koniecznosci przestrzegania
zalecen terapeutycznych jako
warunku poprawy wynikow leczenia
mukowiscydozy ciag dalszy...

Szczepan Cofta

Katedra i Klinika Pulmonologii, Alergologii
i Onkologii Pulmonologicznej, Szpital Kli-
niczny Przemienienia Pariskiego Uniwer-
sytetu Medycznego im. K. Marcinkowskie-
go w Poznaniu

Niestety, faktem jest, Zze wiekszos¢ na-
szych pacjentéw ma problemy ze stoso-
waniem sie do zalecer pomagajacych
utrzymac¢ mozliwie najlepsza spraw-
no$¢ w mukowiscydozie. Oczywiscie
jest to zjawisko spotykane u pacjentéw
ze wszystkimi schorzeniami przewlekty-
mi. Brak optymalnej wspodtpracy chore-
go z zespotem terapeutycznym staje sie
jednym z najwazniejszych czynnikow
powodujacych suboptymalng - nie
przystajacg do mozliwosci skutecznos¢
terapii.

Aby ztagodzi¢ karcacy ton tej wy-
powiedzi, nalezy stwierdzi¢, ze jest to
zachowanie przynalezne naszej ludz-
kiej — utomnej — kondycji. To jednak nie
zaprzecza koniecznosci istotnej mobi-
lizacji, gdyz przestrzega¢ zalecenia po
prostu warto.

Powtérka terminologiczna

Warunkiem powodzenia leczenia jest
systematyczne stosowanie sie do zale-
cert — zgodnie ze wskazaniami lekarza,
czyli wspotpraca badz adherence. Ter-
min adherence oznacza stopien, do ja-
kiego zachowanie pacjenta jest zgodne
z zaleceniami medycznymi. Compliance

to zakres, w jakim pacjent przestrzega

dawki i czasu przyjecia leku zgodnie ze
zleconym schematem. Natomiast wy-
trwatos¢ w stosowaniu terapii okresla
jako persistence. Takie jest ttumaczenie
tajemniczych stow angielskich okresla-
jacych opisywane zjawiska.

W pracy Conwaya...

Warto przytoczy¢ jedng ze starszych
prac poswieconych przestrzeganiu za-
lecen w mukowiscydozie, Conwaya,
z czasopisma Thorax, z roku 1996. Ba-
daniu ankietowemu poddano osiem-
dziesieciu pacjentow z mukowiscydoza
w wieku od 14 do 40 lat.

Oceniono  przestrzeganie

po-
szczegolnych zalecen jako dobre (przy
stosowaniu codziennie lub prawie co-
dziennie), umiarkowane (tzn. 3-5 razy
w tygodniu) badZ zte (mniej niz 3 razy
w tygodniu badz wcale).

O dziwo niemalze wszyscy pacjen-
Ci stosowali zalecong im insuline. Ponad
80% pacjentdow dobrze przestrzegato
spozywania enzymow  trzustkowych,
podobnie w przypadku witaminy E oraz
doustnych antybiotykéw. Okoto 60%
0s6b dobrze wypetniato zalecenia zwia-
zane ze stosowaniem bronchodilatoréw
bad? kortykosteroidéw wziewnych. Nie-
stety, tylko okoto 40% pacjentéw dobrze
wypetniato zalecenia fizjoterapeutyczne
oraz stosowato enzymy trzustkowe do
przekasek. Najwiekszg wiec trudnoscig
jest rzetelna kontynuacja fizjoterapii.

W cytowanej pracy pacjenci zostali
zapytani o przyczyny nieprzestrzegania

zalecen. Podawali zazwyczaj wiele po-
wodow. Niektore przyczyny non-adher-
ence miaty zwigzek z poszczegdlnymi
terapiami. Dla wyttumaczenia unikania
fizjoterapii podawali dwukrotnie wiecej
powodow w poroéwnaniu z innymi te-
rapiami. Zestawienie przyczyn zawarte
jest w tabeli.

Warto przyjrze¢ sie  wnioskom
zaproponowanym przez autorow. Naj-
istotniejszym wyzwaniem jest zapew-
nienie lepszej wspodtpracy w zakresie
technik fizjoterapii. Dobre efekty wyni-
ka¢ moga przede wszystkim z edukadji
Oraz zorganizowania grup wsparcia.
Bardzo wazne jest zapewnienie wiasci-
wej relacji miedzy pacjentem a zespo-
tem opiekujacym sie oraz precyzyjne
monitorowanie  przebiegu choroby
(testy czynnosciowe, testy wysitkowe,
monitorowanie mikrobiologiczne). Nie-
zwykle istotne jest dazenie do uprasz-
czania schematow leczenia i mozliwe-
go zmniejszania réznorakich obcigzen.
Niezwykle duza jest rola systematycz-
nych i wnikliwych wizyt ambulatoryj-
nych.

W pracy Sawickiego...

Przytocze tez prace Sawickiego i wsp.
z roku 2012. Dotyczyta ona efektéw dtu-
gofalowych terapii preparatami wziew-
nymi. Wiemy, ze utomnym stosowa-
niem obarczone s3 szczegdlnie wiasnie
leki wziewne. Adherence u pacjentow
podczas terapii nimi oscyluje pomie-
dzy 20 a 70% (30-60% wedtug NICE).
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Zwykle stosowanie lekow wziewnych
obniza sie z czasem. Dochodzi tez z cza-
sem czesto do obnizenia jakosci technik
terapii.

W pracy Sawickiego prowadzona
byta szczegdtowa kontrola stosowa-
nia sie do zalecen. Nie mozna sie wiec
dziwi¢ uzyskanym dtugofalowym nie-
zwykle korzystnym efektom. Wptyw
na przezycie przy rzetelnym uzywaniu
tobramycyny wziewnej we wszystkich
latach okresu obserwacji wiazat sie,
w stosunku do nieleczonych, z 36% re-
dukcja ryzyka zgonu w okresie dziesie-
cioletnim.

W pracy Eakina...

W pracy Eakina i wsp. z roku 2011 oce-
niono ,zgodnos¢” stosowania poszcze-
golnych lekéw wziewnych. Okreslono
jako najbardziej rzetelne stosowanie
antybiotykow doustnych (tobramycy-
na, azytromycyna) oraz dornazy alfa, na-
tomiast istotnie gorsze roztworéw soli
hipertoniczne;.

Potwierdzono ciekawg zaleznos¢,
o duzej doniostosci praktycznej: bardziej
rzetelne stosowanie lekow wziewnych
wigze sie z mniejsza liczbg  stwierdza-
nych zaostrzen. Tak wiec — podsumowu-
jac — warto pokusi¢ sie o systematycz-
nos¢ w stosowaniu lekow wziewnych
w przebiegu mukowiscydozy.

Podkreslono tez, ze zmiana klu-
czowego parametru  spirometryczne-
go, jakim jest FEV %, w trakcie badania
w zaleznodci od kategorii adherence,
z uwzglednieniem ztozonosci stosowa-
nej terapii oraz BMI, byta najmniejsza
i rokowata najkorzystniej u pacjentow
stosujacych sie do zalecen inhalacyj-
nych. Argumenty jednoznaczne i zde-
cydowanie przekonujace.

W pracy Quittner...

Quittner i wsp. w swojej pracy opubli-
kowanej w Chest w roku 2014 okredli-
ta miedzy innymi, w jaki sposéb wiek

wpltywa na przestrzeganie zalecen.
Najlepsze przestrzeganie zalecert odno-
towano w grupie najmtodszej, tj. 6-10
lat (p<0,001 w stosunku do wszystkich
pozostatych grup).

Wraz z wiekiem pacjentéw pogar-
szato sie przestrzeganie zalecen! Byto
szczegolnie niskie w grupach wieku
od 18 do 25 lat, a najnizsze od 26 do
35 roku zycia. Wyjatek stanowita najstar-
sza grupa pacjentéw, gdzie adherence
ulegt poprawie.

W pracy zostato potwierdzone
intuicyjnie przez nas czesto wyrazane
spostrzezenie, ze najwieksza opieka
nalezy otoczy¢ osoby dorastajace,
wyzbywajace sie opieki rodziciel-
skiej i osiggajace wiek dojrzaty.

W cytowanej pracy sredni adher-
ence dla wszystkich przyjmowanych
lekéw wynidst ok. 48%. Az potowa
pacjentéw wykazywata niski stopien
dotrzymywania rezimu leczenia. Co
jednak ciekawe, pacjenci ptci meskiej le-
piej przestrzegali zalecen: 50% vs. 45%,
p<0,001 (w analizie post hoc dotyczyto
to wziewnej azytromycyny).

Ponadto wysoki i sredni stan rzetel-
nosci miat statystycznie istotny wptyw
na nizsza czesto$¢ hospitalizacji i wizyt
w szpitalnych oddziatach ratunkowych

Medycyna: informacje, porady, nowinki

(SOR). Niski adherence o 37% zwiekszat
ryzyko hospitalizacji lub wizyty w SOR
w poréwnaniu z wysokim. Nie odnoto-
wano wptywu na czesto$¢ wizyt ambu-
latoryjnych.

Jako ciekawostke nalezy nad-
mieni¢, ze pacjenci z niskim i $srednim
przestrzeganiem zalecer generowali
wyzsze koszty leczenia dla pfatnika niz
pacjenci z dobrym adherence.

Podsumowanie

Warto jeszcze raz wymieni¢ przyczyny
ztego przestrzegania zalecen. Wsrod
nich nalezy wymienic¢: ztozonos¢ pro-
ponowanych terapii, duza czestos¢
przyjmowania lekow w ciggu doby,
wysokie koszty leczenia, pojawianie sie
objawéw niepozadanych, brak przeko-
nania o znaczeniu terapii lub uzyskanie
poprawy zniechecajgce do dalszego
stosowania terapii. W kontekscie mu-
kowiscydozy pojawia sie szczegdlnie
nasilony problem niezwyktej ztozonosci
wspotczesne] terapii. Czynnosci zwigza-
ne z terapiag moga zajmowac przeciez
nawet kilka godzin dziennie.

Jako lekarze i cztlonkowie wie-
lospecjalistycznych zespotéw opieki
nad pacjentami z mukowiscydoza
prosimy pacjentow i rodziny o rzetel-

Tab. Przyczyny nieprzestrzegania zalecern w mukowiscydozie za: Conway i wsp,,

Thorax, 1996

Zapominam o tym 34,5%
Zbyt duzo wysitku/zajmuje zbyt wiele czasu 31,4%
Nie sadze, ze ma to jakis wptyw 12,9%
Zamiast tego wykonuje ¢wiczenia fizyczne (dot. tylko

) - 7,4%
fizioterapii)
Jest krepujace (enzymy trzustkowe i fizjoterapia) 4,4%
Zle sie po tym czuje 4,4%
Ma niedobry smak (antybiotyki w nebulizacji i wziewne

. 1,2%

kortykosteroidy)
Nie jestem przekonany, ze powinienem to brac 0,7%
Inne powody 4,4%
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na prace nad soba, skutkujaca lepszy-

mi — optymalnymi - efektami lecze-

nia. Sami natomiast musimy pracowac

nas wprowadzaniem metod poprawy

wspotpracy z naszymi pacjentami.

Musimy dbac o:

® sporzadzanie czytelnych pisemnych
instrukcji dotyczacych postepowa-
nia;

® upraszczanie schematow terapeu-
tycznych;

® dostosowywanie schematéw daw-
kowania do czynnosci dnia codzien-
nego;

® mobilizowanie do organizacji grup
wsparcia;

® permanentng edukacje, podkresla-
jacq takze korzysci z systematyczne-
go leczenia.

Pacjentom i opiekunom radzimy:
leki
zgodnie ze schematem dawkowania,

wczesniej rozkfadac  (pakowac)
a takze przypomina¢ o konieczno-
$ci wziecia leku. Wsparcie bliskich jest
w tym wzgledzie nieodzowne.
Pierwszoplanowg role odgrywa
zapewnienie wiasciwej relacji miedzy
pacjentem a zespotem opiekujacym
sie, w kontekscie precyzyjnego moni-
torowania przebiegu choroby, a takze
optymalnej realizacji wynikajacych ze
wspotczesnej wiedzy zalecen.
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Keratodermia dtoni u pacjentow
Z mukowiscydoza — nowy objaw

choroby?

tukasz Wozniacki'2, Dorota Sands’ 2
'Klinika Mukowiscydozy, Instytut Matki
i Dziecka w Warszawie

’Centrum Leczenia Mukowiscydozy, SZP-
Z0Z im. ,Dzieci Warszawy” w Dziekano-
wie Lesnym

Bol, pieczenie, $wigd oraz nadmierne
marszczenie sie skory to gtowne objawy
choroby zwanej keratodermia dtoni (ang.
aquagenic wrinkling of the palms, skrét
APW). Pierwsza wzmianka o tym schorze-
niu pochodzi z roku 1974, a sama przypa-
dtos¢ jest okreslana réznymi terminami’,

jednak w gruncie rzeczy chodzi o to

' Aquagenic palmoplantar keratoderma
(APPK), Transient reactive papulotranslucent
acrokeratoderma, Aquagenic syringeal kera-
toderma, Transient aquagenic hyperwrinkling.

samo — po kontakcie z wodg skéra staje
sie nienaturalnie pogrubiata i pomarsz-
czona, wyglada jakby powiekszona pod
lupg i pokryta biatawymi grudkami (fot.
1-2). Dodatkowo objawom mogg towa-
rzyszy¢ nieprzyjemne doznania takie jak
nadmierna suchos¢, mrowienie, dretwie-
nie czy pieczenie. Objawy zwykle ustepu-
jg po osuszeniu skory, cho¢ moga réwniez
utrzymywac sie przez kilka godzin. O ile
u zdrowych oséb takie objawy pojawia-
ja sie po kapieli trwajacej kilkanascie czy
kilkadziesigt minut, u 0séb z keratodermig
skéra staje sie pomarszczona juz po 1-2
minutach (ang. hand in bucket sign)?.

2 Katz KA. (1), Yan AC, Turner M.L. Aquagenic
wrinkling of the palms in patients with cystic fibro-
sis homozygous for the delta F508 CFTR mutation.
Arch Dermatol. 2005 May; 141 (5): 621-624.

W ostatnich latach w literaturze
coraz czesciej opisywane sg przy-
padki
U pacjentéw z mukowiscydoza, choc

wystepowania keratodermii
schorzenie moze wystepowac u zdro-
wych ludzi. Za mechanizm powsta-
wania choroby najprawdopodobniej
odpowiada niesprawny kanat jonowy
CFTR, ktorego skutkiem jest wysokie
stezenie soli w skorze oraz wadliwe
dziatanie kanatéw wodnych. Istnieja
takze dowody na wyraznie wieksza
utrate wody przez skore®. Sugeruje sie

* Arkin LM, Flory JH., Shin D.B. et al. High
prevalence of aquagenic wrinkling of the
palms in patients with cystic fibrosis and
association with measurable increases in
transepidermal water loss. Pediatr Dermatol
2012; 29 (5): 560-566.
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Nadmierne marszczenie sie skory wkrétce po kontakcie z woda (fot. 1-2 Magdalena Czerwinska-Wyraz)

rowniez role pewnego enzymu po-
wszechnie wystepujacego u cztowie-
ka (cyklooksygenazy 2).

Niektorzy autorzy podaja, ze ob-
jawy keratodermii moga czesciej wy-
stepowac u nosicieli mutacji w kanale
CFTR. Sugeruje to, ze wystepowanie
objawodw nadmiernego marszczenia sie
skory dioni moze wigzac sie z wiekszym
ryzykiem wystepowania mukowiscydo-
zy*. Innymi stowy wystepowanie kera-
todermii dtoni moze by¢ jednym z ob-
jawow mukowiscydozy, a sam objaw

* Garcon-Michel N., Roguedas-Contios A.M,,
Rault G, Le Bihan J, Ramel S, Revert K,
Dirou A, Misery L. Frequency of aquagenic
palmoplantar keratoderma in cystic fibrosis:
a new sign of cystic fibrosis? Br J Dermatol.
2010 Jul; 163 (1): 162-166.

powinien sktoni¢ do podjecia diagno-
styki w kierunku mukowiscydozy.

Jak dotychczas mato jest doniesien
na temat skutecznego leczenia tej dole-
gliwosci, a proponowane metody maja
raczej charakter medycznych doniesien
lub eksperymentow. Opisano proby le-
czenia zastrzykami z toksyny botulino-
wej, iwakaftorem, czyli nowoczesnym
lekiem z grupy wzmacniaczy kanatu
CFTR (zob. 44 numer,Mukowiscydozy”),
roztworami chlorku glinu (np. Antidral),
masciami z kwasem salicylowym, a na-
wet metodg operacyjng polegajaca
na zniszczeniu nerwu wspodtczulnego
Podsta-
wowym postepowaniem jest jednak

(sympatektomia piersiowa).

unikanie kontaktu z woda, na przykfad

poprzez zaktadanie rekawiczek, oraz
uzywanie kreméw nattuszczajacych.
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Udoskonalona wersja preparatu

Cystisorb

Z przyjemnoscig informujemy, iz od po-
towy maja br. w sprzedazy dostepny jest
preparat Cystisorb o zmienionej, udo-
skonalonej formule.

Cystisorb to dietetyczny srodek
spozywczy specjalnego przeznacze-
nia medycznego do postepowania
dietetycznego w stanach zaburzen

wchifaniania witamin A, D, E, K, w mu-
kowiscydozie i cholestazie. Jest to de-
dykowany produkt przeznaczony do
uzupetniania swoistych niedoborow
witamin i mikroelementéw wystepu-
jacych w mukowiscydozie. W szcze-
golnosci zapewnia kluczowa suple-

mentacje witamin rozpuszczalnych

w ttuszczach (A, D, E, K) w dawkach
terapeutycznych.

Zmiany sktadu preparatu obje-
ty zwiekszenie dawki witaminy D3,
wprowadzenie dodatkowych antyok-
sydantow oraz przede wszystkim wpro-
wadzenie naturalnych, lepiej przyswa-
jalnych form witamin.
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Gtowne zmiany formuty objety:

° wprowadzenie naturalnej, lepiej
przyswajalnej formy witaminy E
w postaci D-alfa-tokoferoluy,

®  zwiekszenie ilosci witaminy D3 do
3000 1U na kapsutke w postaci cho-
lekalcyferolu (z poprzedniej dawki
2000 IU),

® wprowadzenie dodatkowej ochro-
ny antyoksydacyjnej w postaci natu-
ralnej mieszaniny tokoferoli,

° wprowadzenie selenu w naturalnej
i bardziej biodostepnej formie droz-
dzy selenowych,

® wprowadzenie cynku w lepigj
wchfanialnej formie glukonianu,

° wprowadzenie witaminy C w formie
askorbinianu sodu o obojetnym pH,
co jest istotne dla ochrony przewo-
du pokarmowego.

Produkt zachowa oczywiscie swo-
je gtowne zalety — zawarto$¢ wysokiej
dawki istotnej w mukowiscydozie wi-
taminy K2 MK-7 (100 pg) oraz wypet-
nienie na bazie MCT (Sredniofancu-

chowych tréjglicerydow) utatwiajace

Kapsulki migkkie

wchtfanianie witamin rozpuszczalnych
w ttuszczach.

Dawka witaminy A w preparacie Cy-
stisorb zostata ustalona z nalezyta ostroz-
noscia, co w razie potrzeby i zalecen lekar-
skich daje mozliwos¢ zwiekszenia dziennej
porcji produktu, bez obaw o wystapienie
kumulacji tkankowej oraz toksyczne od-
dziatywanie nadmiaru witaminy A.

Cystisorb jest produkowany w far-
maceutycznych standardach produk-
cyjnych GMP. Podlega bardzo doktadnej
kontroli jakosciowej — od badan surow-
cow po gotowy produkt, co potwier-
dzone jest certyfikatem analizy (CoA).
Poziomy witamin sg systematycznie po-
twierdzane przez dwa niezalezne, akre-
dytowane laboratoria analityczne, w tym
posiadajace akredytacje amerykanskiej
FDA (US Food and Drug Administration).

Cena preparatu nie ulegnie zmia-
nie. Nowy Cystisorb bedzie odrozniat sie
zmieniong szatg graficzng opakowania.

Dodatkowo, z olbrzymimi nadzie-
jami i przyjemnoscia informujemy, iz od
kwietnia br. producent preparatu Cysti-
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NORSA
PHARMA

Dietetyczny $rodek spozywczy
specjalnego przeznaczenia medycznego

isorb

arat do postepowania dietetycznego:
fr::.'pslanach zaburzei wehtaniania witamin 'AD.EK]

— w mukowiscydozie cholestazie

Wysoka zawartos$¢ witamin 'AD,E K]

. Formuta wzbogacona 0 witaming
Kapsutki miekkie wypetnieniem na

bazie (LD

sorb — firma Norsa Pharma - rozpoczeta
duzy, przeznaczony dla osoéb chorych
na mukowiscydoze projekt badawczy
pn. ,Kompleksowe opcje terapii niedo-
boréw zywieniowych w mukowiscydo-
zie: biodostepnos¢, skutecznos¢, reduk-
Cja kosztow”.

Unikalny w skali $wiata projekt ba-
dawczy potrwa dwa lata. Projekt uzyskat
wsparcie Unii Europejskiej. Obejmie ba-
dania i prace rozwojowe nad nowator-
skimi formami witamin oraz ich wchta-
nianiem i aktywnoscia u pacjentow
chorych na mukowiscydoze. W ramach
projektu opracowana zostanie, potwier-
dzona klinicznie w badaniu randomizo-
wanym, formuta specjalistycznych pro-
duktéw gwarantujgcych jeszcze wyzsza
biodostepnos¢ i efektywny sposéb do-
starczenia substancji aktywnych.

Opracowane, spedjalistyczne pro-
dukty witaminowe stanowic bedg rozwi-
niecie linii produktéw Cystisorb (obejma
m.in. bezpieczng i pozbawiona konser-
wantéw forme ptynna dla najmtodszych
pacjentow).
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Edukacja i psychologia na co dzien

Miesnie wspomagajace uktad

oddechowy

Justyna Rostocka-Cholewa
Polskie Towarzystwo Walki z Mukowiscy-
dozq

Czesto mam wrazenie, ze na tamach
tego czasopisma na temat fizjotera-
pii w mukowiscydozie poruszane byty
juz niemal wszystkie mozliwe tema-
ty. Mimo to wydaje mi sie, ze czasem
brakuje matych cegietek lezacych
u podstaw naszej pracy i tlumacza-
cych, dlaczego skupiamy sie nie tylko
na przeptywie powietrza, klatce pier-
siowej i rodzaju nebulizatora. Mysle,
7e wszyscy czytajacy ,Mukowiscydoze”
majg juz Swiadomos¢, jak skomplikowa-
nym systemem jest uktad oddechowy.
Jak wazne i trudne zadanie wykonuje.
Pewnie wielu z Paristwa jednym tchem
wymieni odcinki drég oddechowych.
Czesto jednak zapominamy, ze cztowiek
funkcjonuje m.in. dzieki temu, ze w or-
ganizmie zachowana jest tzw. home-
ostaza, a wszystkie uktady naszego ciata
sg ze sobg w pewien sposdb powigzane
i ze soba wspdtpracuja. Zachwianie tej
wewnetrznej rownowagi odbija sie na
wielu procesach organizmu, dajac do-

datkowe objawy nie zawsze ze strony

narzadu czy uktadu bezposrednio za-
atakowanego choroba.

Uktad oddechowy sam nie potrafit-
by dostarczy¢ tlenu do tkanek zywego
organizmu. Ma w tym procesie wielu
pomocnikdw, a moze réwnorzednych
partneréw. Dzisiejszy artykut poswiece
strukturom, bez ktorych oddychanie
nie bytoby mozliwe, a o ktérych czesto
zapominamy w kontekscie oddychania
— miesniom.

Whbrew pozorom miesni bioracych
mniejszy lub wiekszy udziat w procesie
oddychania jest wiele. Nie sg to tylko
miesnie klatki piersiowej, ale réwniez
grzbietu, brzucha, szyi i glowy. Kurczac
sie, powodujg obnizenie lub wzrost ci-
$nienia w klatce piersiowej. Majg row-
niez wptyw na tor oddychania.

Gtéwne miesnie oddechowe (te,
ktére sg czynne stale) to przepona
i miesnie miedzyzebrowe zewnetrzne.
Kiedy organizm znajduje sie w stanie
spoczynku, gtowne miesnie odde-
chowe s3 jedynymi potrzebnymi do
wykonania wdechu. Wydech u osoby
zdrowej w spoczynku jest aktem bier-
nym - zawdzieczamy go sprezystosci
scian klatki piersiowej, sitom retrakdji

i napiecia powierzchniowego peche-
rzykéw ptucnych. Kiedy jednak mamy
do czynienia z wysitkiem (a za wysitek
musimy uznac tez sytuacje chorobowe
wymagajace dodatkowego wsparcia
dla wykonania wdechu i wydechu), uru-
chamiane zostajg réwniez pomocnicze
miesnie oddechowe. Tabela ponizej
obrazuje podziat mie$ni na pomocnicze
wdechowe i wydechowe.

Miesnie wymienione w tabeli po-
zwalajg na wykonanie gtebokiego wde-
chu iwydechu, a w stanach patologicz-
nych nawet na wykonanie ich w ogole.
Dlatego dbatos¢ o funkcjonowanie od-
dechowe pacjenta powinna obejmo-
wac réwniez dbatos¢ o struktury mie-
$niowo-szkieletowe jego organizmu.

W jaki sposéb miesnie oddechowe
wptywaja na oddychanie?

Kazdy z wymienionych miesni ma
inne zadanie ruchowe. Wyjawszy mie-
$nie twarzy i jamy ustnej, kazdy przy-
czepia sie do kosc¢ca w miejscach, ktore
pozwalaja mu na udziat w rozszerza-
niu badZ zmniejszaniu objetosci klatki
piersiowej. Klatka piersiowa podczas
wdechu powieksza sie we wszystkich
wymiarach - strzatkowym, czotowym

Miesnie pomocnicze wdechowe

Miesnie pomocnicze wydechowe

- miesnie piersiowe wieksze i mniejsze
« miesnie zebate przednie

- miesnie zebate tylne gérne

« miesnie pochyte

« miesnie dzwigacze topatki
« miesnie czworoboczne

- miesnie prostowniki kregostupa
- miesnie skrzydetek nosowych

- miesien brédkowo-jezykowy
« miesnie otwierajace jame ustng

« miesnie mostkowo-obojczykowo-sutkowe

- miesnie réwnolegtoboczne maty i duzy

- miesnie dzwigacze podniebienia miekkiego i jezyka

+ miesnie miedzyzebrowe wewnetrzne

- miesien poprzeczny klatki piersiowej

+ miesnie najszersze grzbietu

- miesnie poprzeczne brzucha

- miesnie sko$ne zewnetrzne i wewnetrzne brzucha
« miesien prosty brzucha

+ miesnie zebate tylne dolne

+ miesnie czworoboczne ledzwi

+ miesnie biodrowo ledZzwiowe
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i poprzecznym. Takie rozszerzanie jest
mozliwe nawet przy uzyciu wyfacznie
gtéwnych miesni oddechowych, czyli
w spoczynku.

Przepona przyczepiona do dol-
nych Zzeber podczas skurczu obniza
sie, zwiekszajac objetos¢ klatki piersio-
wej. Tor oddychania, w ktérym gtéwng
role odgrywa przepona, nazywamy
torem brzusznym lub przeponowym.
Jest on czestszy u mezczyzn. Mieénie
miedzyzebrowe zewnetrzne dziafajg
bezposrednio na zebra, przesuwajac
je wzgledem siebie tak, by rozszerzy¢
klatke piersiowg — gtdwnie w wymiarze
poprzecznym. Tor aktywowany gtow-
nie przez miesnie miedzyzebrowe ze-
wnetrzne to tor piersiowy (zebrowy/
goérnozebrowy). Jest on charaktery-
styczny dla kobiet i 0séb otytych. Trzeci
tor to tor mieszany. Kiedy klatka piersio-
wa zwieksza swojg objetos¢, cisnienie
w obrebie pecherzykéw ptucnych spa-
da ponizej cisnienia atmosferycznego
i powietrze z zewngtrz zostaje zassane
do ptuc. W ten sposéb miesnie wykonu-
ja ciezka i kluczowa dla przezycia prace,
wywotujgc wdech. Oczywiscie opis ten
jest mocno uproszczony. Tak jak pisatam
wczedniej, ukfad oddechowy nie dziafa
sam — do skurczu miesni potrzebny jest
impuls nerwowy, a wiec réwniez osro-
dek, w ktérym taki impuls powstaje.

f .\\

Do rozprowadzenia tlenu potrzeb-

ny jest uktad krwionosny. Powigzania
mozna by mnozy¢ bardzo dtugo. Te za-
gadnienia nie sg jednak tematem tego
artykutu, ani tez w przypadku muko-
wiscydozy tematem, nad ktorym jako
fizjoterapeuci pracujemy.

Zdrowy cztowiek nie mysli o oddy-
chaniu. Nie mysli o nim rowniez chory,
ktérego stan pozwala na cieszenie sie
swobodnym oddechem. Nie odczuwa-
my zmeczenia miesni spowodowanego
ich ciggta praca — przepona i miesnie
miedzyzebrowe sg tak skonstruowa-
ne, by ok.8-16 oddechdéw na minute,
czyli 1520 do 23 040 skurczéw na dobe,
wykonywac codziennie, nie dajac obja-
woOw zmeczenia.

Inaczej funkcjonujg pomocnicze
miesnie oddechowe — ich uruchamia-
nie w stanach wysitku jest sytuacjg
normalna (sg przygotowane, na wypa-
dek sporadycznego kaszlu, kichania,
parcia na pecherz, parcia porodowe-
go, wzmozonej aktywnosci fizycznej),
jednak kiedy choroba wymaga bardzo
czestego ich eksploatowania, nie jest
to dla nich naturalne ani ,komfortowe”.
Stad pojawia sie ich zmeczenie, nad-
mierne napiecie, a w konsekwencji nie
tylko wieksze trudnosci z normalnym
oddychaniem, ale réwniez zmiany po-
stawy ciata. Powstaje zamkniety krag,
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gdyz zmiany postawy ciala wptywaja
na jakos¢ oddychania. Znieksztatce-
nie i unieruchomienie klatki piersiowej
wptywa znaczaco na uposledzenie
zdolnosci wentylacyjnej ptuc. Warto
wiec nie zapomina¢ o holistycznym
spojrzeniu na ciato cztowieka podczas
treningu i rehabilitacji — nie skupiajac sie
tylko na miesniach wykorzystywanych
bezposrednio do ¢wiczer i konkret-
nych ruchéw - czy to do jazdy na rowe-
rze, biegania, grania w gry zespotowe,
czy choc¢by mycia sie. W kazdej z tych
czynnosci aktywujemy réwniez miesnie
oddechowe i im nalezy sie dodatkowa
porcja naszej uwagi.

Dlaczego  $wiadomos¢  istnie-
nia miesni oddechowych jest wazna
w  kontekscie fizjoterapii? Poniewaz
na wiele z tych miesni mamy wptyw.
| chociaz ¢wiczenie miesni skrzydetek
nosowych prawdopodobnie mija sie
z celem, a dzwigacz podniebienia miek-
kiego trudno nam u siebie zlokalizowac,
to mozemy wzmacniac i uelastyczniac
wiele zwymienionych wczesniej miesni.
Mozemy rowniez przynies¢ ulge choc-
by nadwyrezonym strukturom obreczy
barkowej, dba¢ o prawidtowe utozenie
przyczepdw miesniowych wzgledem
siebie — przez korygowanie postawy.
Dzieki temu pozwolimy miesniom wy-

konywac prace w lepszych warunkach,
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a one odwdziecza sie, sprawiajac, ze
oddychanie bedzie tatwiejsze i efektyw-
niejsze. Podczas treningéw i fizjoterapii
pamietajmy o tym, by zadbac réwniez
0 Czas na regeneracje miesni.

Mimo niewielu badan w tym te-
macie mozna przypuszczac, ze cwicze-
nie miesni oddechowych ma réwniez
bardzo wazna role w oczekiwaniu na
transplantacje ptuc (i innych narzadéw).
Silne miesnie utatwiaja podjecie czyn-
nosci  oddechowej. Przedoperacyjny
trening miesni oddechowych moze
wiec zmniejszac ryzyko powiktan pul-
monologicznych po operacji.

Warto zwroci¢ uwage, ze pod-
czas znieczulenia ogdlnego przewaza
brzuszny tor oddychania, a wiec tor,

za ktéry odpowiedzialna jest w gtéw-

nej mierze przepona. Wydaje sie wiec
wskazanym przygotowanie jej do pod-
jecia dodatkowego wysitku w czasie
sedadji.

Mimo ze praca nad gtéwnymi mie-
$niami oddechowymi nie przyniesie tak
mitego dla oka obrazu, jak chocby praca
nad miesniem dwugfowym ramienia,
to jest wazna dla utrzymania tolerangji
wysitku i sprawnosci oddechowej. Fizjo-
terapie miesni oddechowych wplatamy
w treningi oraz toalete drég oddecho-
wych. Niestety, w przypadku mukowi-
scydozy nie mozemy oczekiwac, ze tre-
ning miesni sprawi, ze choroba zniknie.
Jednak budujac cegietka po cegietce
mur z postepowania zgodnego z obec-
ng wiedzg — na czele z leczeniem far-
makologicznym, dbatoscia o higiene,
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fizjoterapig dotykajaca coraz szerszego
spektrum probleméw — mozemy miec
nadzieje, ze organizm lepiej bedzie ra-
dzit sobie w sytuacjach kryzysowych
i uszczerbek, ktéry one spowoduja, be-
dzie mniejszy niz przy biernym oczeki-
waniu na to, co przyniesie choroba.
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Wplyw ,podejscia do choroby” na
funkcjonowanie catej rodziny

Urszula Borawska-Kowalczyk

Klinika Mukowiscydozy w Dziekanowie
Lesnym, Zaktad Mukowiscydozy Instytut
Matkii Dziecka

Wiadomos¢ o diagnozie powaznej cho-
roby przewlektej u dziecka jest jednym
z najtrudniejszych momentéw w zyciu
rodzica. Najczesciej na poczatku emo-
Cje, jakie kazdemu towarzysza, s bardzo
silne: jest to gtownie ptacz, smutek, zal,
przygnebienie.  Pojawiajg sie pytania:
,Dlaczego ja?’ ,Za co mnie to spotka-
to?" Choroba dziecka odbierana jest jak
ogromna strata i krzywda. Kazdy rodzic
w okresie cigzy wyobraza sobie swoje
dziecko. Zazwyczaj s to obrazy zdro-
wego, dobrze odzywionego bobasa,
ktorego przysztosc juz wtedy zaczynamy
planowac: gdzie péjdzie do przedszkola,
7 kim bedzie sie bawi¢, gdzie pojedzie-
my na wakacje. W momencie diagnozy

wszystko nagle sie zmienia, choroba
burzy caty dotychczas stworzony obraz
dziecka i wszelkie plany. W odniesieniu
do przysztosci pojawiajg sie réwniez
inne, silne emodje: strach, lek, niepokd;.
Wszystko to wynika z faktu, ze przysztos¢
dziecka jest zagrozona. Wtedy rodzice
zaczynaja pytac i wyszukiwac w inter-
necie informacji na temat okresu prze-
zywalnosci dzieci z mukowiscydoza.
Czesto towarzyszy temu niepokdj: ,Jak
my sobie z tym poradzimy?’, ,Czy damy
rade?” Na wszystkie te pytania nie ma
odpowiedzi, potrzeba czasu, zdobycia
doswiadczenia, oswojenia sie z chorobg,
a takze obserwowania wtasnego dziec-
ka, jak u niego choroba sie przejawia.
Czes¢ 0s6b (zazwyczaj po uptywie
jakiegos czasu) do choroby podchodzi
jak do pewnego rodzaju wyzwania.
Tutaj gtownie pojawia sie Swiadomosc¢

mozliwosci leczenia choroby, wiasnego
udziatu w leczeniu. W ten sposéb moze
dojs¢ do ustabilizowania sie sytuacji, do
oceny, ze wiele celdéw zyciowych zosta-
nie osiggnietych pomimo ograniczen,
jakie niesie ze sobg choroba. Wtedy
obok smutku, gniewu i niepokoju poja-
wiaja sie takze takie emocje jak nadzieja
- przede wszystkim na postep medycy-
ny i coraz bardziej nowoczesne leki. Ale
takze nadzieja na to, ze by¢ moze u mo-
jego dziecka przebieg choroby nie be-
dzie taki ciezki, ze prowadzone leczenie
bedzie przynosito dobry efekt. Takie po-
dejscie do choroby daje site i motywa-
cje do dziatania, Ze moge co$ zmienic,
cos$ zrobi¢ w zaistniatej sytuadcji, ze nie
musze sta¢ obok i bezczynnie patrze¢,
jak choroba sie rozwija.

Kazda osoba w tak trudnej sytuacji
reaguje inaczej. Kazdy stara sie radzi¢
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W momencie diagnozy wszystko nagle sie zmienia, choroba burzy caty dotychczas stwo-
rzony obraz dziecka i wszelkie plany (fot. Marcelina Kaczmarek)

sobie najlepiej jak potrafi. Jest to szcze-
golnie wazne, by rozumie¢, ze dotyczy
to zarbwno mnie, ale réwniez mojego
partnera (partnerki). Jego reakcje zaleza
od osobowosci i przede wszystkim od
sposobu, w jaki zazwyczaj reaguje na
duzy stres. Moze zdarzyc sie tak, ze zona
zareaguje zupetnie inaczej niz maz, np.
bedzie chciata duzo o tym rozmawiac¢,
a maz, przeciwnie, nie bedzie chciat zu-
petnie porusza¢ tego tematu. W catym
napieciu, jakie wtedy sie pojawia, mimo
duzych checi, aby sobie wzajemnie po-
moc i sie wspierad, bardzo tatwo moze
dojs¢ do konfliktow lub do poczucia
osamotnienia i niezrozumienia. Dlatego
tez ponizej chciatabym opisac najczest-
sze sposoby radzenia sobie ze stresem.
By¢ moze utatwi to komus zrozumienie
postepowania zardbwno wtasnego, jak

rowniez meza (zony), ale takze dalszej ro-
dziny, ktdra jest zaangazowana w opieke
(szczegdlnie babcie i dziadkowie).

Radzenie sobie
ukierunkowane na problem,
podejscie zadaniowe

Podejscie zadaniowe polega na podej-
mowaniu dziatania w celu rozwigzania
problemu. W sytuacji choroby zadanio-
we podejscie w duzej mierze oznacza
wypetnianie zalecen lekarskich (na za-
sadzie: Jest choroba, trzeba jg leczyc”),
ale réwniez aktywne poszukiwanie
nowych mozliwosci. Rodzice czesto
zupetnie przeorganizowujg swoéj dom,
wprowadzajg zasady dotyczace zapo-
biegania zakazeniom bakterig Pseudo-
monas, dbaja o czystosc. Taki aktywny,
zadaniowy sposéb reagowania na cho-
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robe dziecka moze réwniez wyrazac sie
w duzo szerszym kontekscie, np. rodzi-
ce organizujg zbidrki na dziecko, zakta-
dajg strony internetowe, uruchamiajg
swoje srodowisko zawodowe, by w ja-
kis sposéb wsparto leczenie, angazuja
sie w dziatalnos¢ fundacji rodzicielskich.
Wszystko to bardzo pomaga odnalez¢
sie w nowej rzeczywistosci, jaka jest
choroba przewlekta dziecka, i zaofero-
wac mu jak najlepsza pomoc.
Zadaniowe podejscie do proble-
mow bardzo dobrze sprawdza sie w sy-
tuacjach krétkotrwatego stresu, drob-
nych problemoéw, bo czesto prowadzi
do szybkiego rozwigzania. W sytuacji
stresu dtugotrwatego, bez mozliwosci
rozwigzania sytuacji problematycznej,

jak np. przewlekta choroba nieuleczal-

na, przynosi mniej spektakularne efek-
ty. Po pewnym czasie moze nastgpic¢
kryzys, okres, kiedy przychodzi brak sity
i motywacji do dalszego dziafania. Jed-
nakze u 0séb, ktére w ten sposdb funk-
cjonuja, zazwyczaj te kryzysy mijaja.

Radzenie sobie
ukierunkowane na emocje

U osob, ktére na stres reagujg w ten
sposob, gtéwnym celem jest potrzeba
zmniejszenia napiecia emocjonalnego
towarzyszacego tej sytuacji. Moga poja-
wic sie zal, ztos¢, gniew, poczucie winy.
Osoby, ktore w ten sposéb funkcjonuja,
majg potrzebe uzewnetrznienia swoich
uczuc. Moga to robic¢ wprost, np. poprzez
ptacz, ale moze sie zdarzy¢, ze emocje te
beda wyrazane w inny sposéb, np. po-
przez poirytowanie i tendencje do ktotni.
Moga takze czesto rozmawiac o zaistnia-
tej sytuadcji, wielokrotnie ,przezywac” to,
co sie stato, w rozmowach, poszukiwac
wsparcia i zrozumienia u innych oséb.
Tutaj najbardziej oczywistg osobg do
wspdlnego ,przezywania” tego, co sie
stato, jest partner. Jednakze tak jak pisa-
tam wczesniej moze by¢ tak, ze druga
osoba zupetnie inaczej reaguje i nie chce
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lub nie potrafi o tym rozmawiac, nie chce
W kotko tego roztrzgsac” Wtedy moga
pojawic sie konflikty i brak wzajemnego
zrozumienia.

Najczesciej osoby, ktore potrzebu-
jg rozmowy, emocjonalnego wsparcia
poszukuja w gronie najblizszej rodziny
i przyjaciot. Ale, niestety, moze sie tak
zdarzy¢, ze najblizsze dotad osoby nie
beda umiaty odnalez¢ sie w tej sytuacji.
Moze powsta¢ wrazenie, ze moi znajo-
mi, przyjaciele mnie nie rozumieja, nie
s3 w stanie wyobrazi¢ sobie, jak to jest.
Wtedy mogg pomoc inni rodzice, kto-
rych dzieci rowniez chorujg na mukowi-
scydoze. Pomocne stajg sie grupy spo-
tecznosciowe w Internecie, warsztaty
dla rodzicow lub grupy wsparcia.

Radzenie sobie
ukierunkowane na unikanie

Ten sposéb radzenia sobie stuzy
przede wszystkim zredukowaniu efek-
tow dziatania stresu. W pierwszym eta-
pie po diagnozie moze przyjac¢ forme
odrzucania diagnozy, negowania ba-
dan. Moze prowadzi¢ do myslenia, ze
to pomyika, ze potrzebne jest zweryfi-
kowanie diagnozy, wykonanie dodat-
kowych badan. Wszystko to ma na celu
,roztozenie w czasie” przyjmowania
faktu, ze dziecko jest chore, oswojenie
sie z tg informacja. Osoby, ktore w ten
sposéb reagujg, moga zupetnie nie
chcie¢, by przy nich poruszac¢ temat
choroby. W pdZniejszym czasie unika-
nie moze prowadzi¢ do niecheci do
przyjezdzania na wizyty kontrolne, od-
wlekania terminéw wizyt, umawiania
kolejnych terminéw. Moze prowadzi¢
do unikania kontaktow z innymi ludz-
mi (zeby nie pytali), albo nie informo-
wania otoczenia o chorobie.

Unikanie moze by¢ sposobem po-
radzenia sobie istotnym w pierwszym
okresie po diagnozie. Dziata jak nasza
tarcza ochronna, ktéra pozwala nam to

przetrwac. Jednakze jedli utrzymuje sie

dtugo, moze prowadzi¢ do komplikacji
i problemow. Nie pozwala spojrzec re-
alnie na dziecko wraz z jego chorobg,
a przy tym moze doprowadzi¢ do zanie-
dbart w leczeniu i trudnej wspotpracy
z osrodkiem leczacym. W poZniejszym
okresie moze byc¢ tez utrudnieniem dla
dziecka w zrozumieniu siebie, swojej
choroby.

Ten sposob radzenia sobie ze stre-
sem moze przybierac rézne formy, cza-
sami nawet trudne do spostrzezenia.
Czesto moze wigzac sie ze zwieksze-
niem aktywnosci w innych dziedzinach
zycia. Moze dziata¢ taki mechanizm:
duze napiecie, jakie towarzyszy sytu-
acji choroby dziecka, staramy sie zre-
dukowac przez podejmowanie réz-
nych dziatan. Moga to byc¢ dziatania
konstruktywne (opisane powyzej jako
podejscie zadaniowe) lub tak zwane
,ucieczkowe’, nastawione na to, by
czyms$ sie zaja¢, nie myslec¢. Podejmu-
jemy sie nowych zadan, bierzemy na
siebie wiecej obowiagzkdw, wiecej cza-
su spedzamy np. w pracy. Choroba rze-
czywiscie moze wymagac¢ wiekszych
nakfadow finansowych. Szczegdlnie
jesli jeden z rodzicéw rezygnuje z pra-
cy na rzecz opiekowania sie chorym
dzieckiem, na drugim rodzicu spoczy-
wa cafa odpowiedzialnos¢ za finanse
w rodzinie. Jednakze warto te kwestie
szczerze i doktadnie omowi¢, by zadna
ze stron nie pozostata w poczuciu nie-
zrozumienia i w pewnym sensie 0sa-
motnienia w swoich sprawach: Tylko
ja zajmuje sie leczeniem dziecka, na
mnie spadta ta codzienna odpowie-
dzialnos¢” lub ,Musze zapracowac na
cata rodzine, nie moge dopusci¢ do
sytuacji, ze nie wystarczy nam na ja-
kies leki” Taki podziat czesto nastepu-
je w sposob naturalny, co nie zmienia
faktu, ze z uptywem czasu moze do-
prowadzi¢ do problemdw i konfliktéw,
jesli nie bedzie dobrej i szczerej komu-
nikacji.
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Radzenie sobie religijne,
duchowe

O znaczeniu wiary i religii w sytuacjach
bardzo trudnych zazwyczaj nie mowi
sie wiele, jest to prywatna, indywidual-
na sprawa. Jednak warto jest podkresli¢,
ze dla wielu 0soéb religia odgrywa waz-
na role w poradzeniu sobie z chorobg
dziecka. Wiara jest Zzrodtem oparcia, po-
maga w przezwyciezeniu stresu.

Przekonanie o wlasnej
skutecznosci

Jedng z cech osobowosci, ktéra bardzo
wplywa na zycie z chorobg, jest poczu-
cie wiasnej skutecznosci. Oznacza ono
wiare we wiasne zdolnosci organizowa-
nia i wprowadzania takich zmian, ktére
utatwia rozwigzanie istniejacych proble-
mow, ale rowniez tych pojawiajacych
sie w przysztosci. Jest to tak naprawde
indywidualny, osobisty osad dotyczacy
wiasnych kompetencji (naszych umie-
jetnosci, zaradnosci, dotychczasowych
sukcesow, ale takze ograniczen i trud-
nosci). Wiara we wiasng skutecznos¢
w znacznej mierze wptywa na to, jak
myslimy, co czujemy, jaka mamy mo-
tywacje i site do dziatania. Osoba, ktéra
uwaza, ze uda jej sie osiggnac jakis cel,
bedzie duzo bardziej zmotywowana, by
do niego dazy¢. Przekonanie o wtasnej
skutecznosci w znacznej mierze wywo-
dzi sie z osobistych doswiadczer — wie-
my, jakie mamy mocne i stabe strony, co
dotychczas udato nam sie osiggnac. Ale
pomocna jest takze obserwacja innych
0sob bedacych w podobnej sytuacji,
np. jesli widze, ze innej rodzinie udato
sie wywalczy¢ zasitek opiekunczy na
chore dziecko, to jest duze prawdopo-
dobienstwo, ze mi tez sie uda.

Rodzenstwo

Nastawienie zdrowego rodzenstwa do
chorej siostry lub brata rowniez jest
bardzo wazne. Z jednej strony warto
zadbac, by dzieci miaty normalng, cie-
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pta relacje ze soba. Jednakze zdrowe
dzieci szybko zauwazajg, ze mama i tata
spedzaja wiecej czasu z chorym rodzen-
stwem. Duzym wyzwaniem dla rodzi-
coOw jest wygospodarowanie czasu row-
niez dla zdrowego dziecka, by nie miato
oNno poczucia odtracenia czy bycia nie-
potrzebnym. Rozwigzaniem moze byc
zaangazowanie rodzenstwa w pomoc
przy zabiegach fizjoterapeutycznych.
Mtodsze dzieci moga co$ przynies¢,
starsze przypilnowa¢ mtodsze rodzen-
stwo. Czes¢ rodzicOw nie chce obarczac
dzieci chorobg rodzenstwa, mowia, ze

i bez tego majg trudniej niz inni réwie-
$nicy. Natomiast zaangazowanie w CoO-
dzienne domowe sprawy (a leczenie
jest codziennym statym obowigzkiem)
na pewno nie bedzie az tak obcigzajace.
Pod warunkiem, ze zachowamy zdrowy
rozsadek. Wazne jest takze, by ze zdro-
wym rodzenstwem rozmawiaé, wyja-
$niac, z jakiego powodu np. siostra musi
przyjmowac lekarstwa. Wszystko po to,
by wyrobic¢ wsréd rodzenstwa atmosfe-
re akceptacji, normalnych relacji, bez za-
zdrosci o uwage rodzica (ktéra i tak jest
powszechna i zrozumiata wsrdd dzieci,
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nawet kiedy nie ma choroby i czaso-
chtonnego leczenia).
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Zmeczenie, wyczerpanie, wypalenie
w obliczu nieuleczalnej choroby

Renata Nowak-Turczyniak

Polskie Towarzystwo Walki z Mukowiscy-
dozg

Rodzice dzieci chorych, niepetno-
sprawnych. Kim byli? Kim s3? Jakie
maja plany, marzenia? Czy w ogole
maja site marzy¢? Jak bardzo niekom-
fortowo czujg sie w sytuacji, w ktorej
postawito ich zycie, choroba ich dziec-
ka? Czy potrafig o tym szczerze rozma-
wia¢? Na ile daja rade, a na ile czuja sie
bezradni, bezsilni, pokrzywdzeni przez
los? Co pomaga im przetrwac i jak sami
mogg sobie pomoc? Nie tak miato by¢,
nie takie mieli plany na zycie, nie tak je
sobie wyobrazali. Przeciez miato by¢
pieknie.

W momencie gdy rodzi sie chore,
nieuleczalnie chore dziecko, $wiat staje
na gtowie. Dla jego rodzicow, opieku-
now to czas, zeby zweryfikowac wszyst-
kie plany na zycie i dostosowac je do
nowej, nietatwej sytuadji.

Poczatek to czas zalu, przerazenia.
To szok okreslany mianem wstrzasu

psychicznego. W okresie tym dochodzi
do zachwiania rownowagi i aktywnosci
psychicznej. W tej fazie rodzice czesto
maja poczucie, ze nie zrozumieli infor-
macji, daza do weryfikacji diagnozy.

Nastepnie pojawia sie kryzys emo-
cjonalny, rozpamietywanie nieszcze-
4cia, przezywanie poczucia niesprawie-
dliwosci i krzywdy. Pojawiaja sie pytania:
,Jak damy rade?”,Jak pomoc dziecku?’,
Jak je leczy¢?” Jednak zrozumienie sy-
tuacji, pogodzenie sie z nig sprawia, ze
rodzice podejmuja wyzwanie i w spo-
sob konstruktywny rozpoczynajg dziata-
nia. Czesto to czas szukania ludzi, ktérzy
moga pomaoc, nowych metod leczenia,
a rébwnie czesto czas zatamania i dtugie-
go godzenia sie z losem. Kazdy prze-
zywa to na swoj indywidualny sposob,
a rownoczesnie ludzi w podobnej sytu-
acji tak wiele taczy.

Réznie bywa, ale w naszych, pol-
skich realiach to matka jest najcze-
$ciej osoba, na ktdrg spada obowigzek
opieki, ktora w zwigzku z tym czesto

musi zrezygnowac ze swojej pracy,

kariery, planéw zawodowych. Dla
otoczenia to naturalne, normalne, po
prostu tak ma byc. Dla niej, kochajacej
matki, tez zwykle to jedyna mozliwa
decyzja. Natura wyposazyfa ja w site,
determinacje. Kochajagca mama jest
zdolna do wielkich poswiecen. Posta-
wiona w obliczu koniecznosci rezy-
gnacji z wtasnych planéw robi to bez
wahania, ale czy bez zalu?

Bez wzgledu na to, jak gteboki wi-
dzi w tym sens, jak mocno kocha swoje
dziecko, prawdopodobnie nie uniknie
dylematow, rozterek wewnetrznych,
wahan nastroju. By¢ moze nie pojawia
sie od razu, ale pewnie wtedy, jak do-
padnie ja zmeczenie, zwatpienie, fru-
stracja, ztos¢, czyli wszystkie te emodje,
ktére musza sie pojawi¢ w tak trudnej
sytuacji.

Rodzice czesto czuja sie odpowie-
dzialni za wybory i zyciowe osiggniecia
swoich pociech. Szczegdlnie rodzice
dzieci chorych. Pamietajmy jednak, ze
ostatecznie to dziecko bedzie odpowie-
dzialne za dokonane wybory — w kon-
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cu to jego zycie... Nadmierna kontrola
zamiast zachecac to zniecheca do dal-
szych dziatan i inspiracji, do podejmo-
wanych wysitkow, a w konsekwendji
unieszczesliwia obydwie strony.

Dorastajace chore dziecko potrze-
buje swojej przestrzeni, potrzebuje zre-
alizowac sie jako kobieta, mezczyzna,
nalezy mu wiec w tym pomdoc. Kiedy
mtody cztowiek posiada silne poczucie
swojej wiasnej skutecznosci, staje sie
bardziej ambitny, stawia sobie wyzsze
celeitrzyma sie ich. W podjete dziatanie
inwestuje wiecej wysitku, jest bardziej
wytrwaty, a to w konsekwencji rzutuje
na jego zardbwno rozwadj osobisty, jak
i na proces zdrowienia.

Wszystkie te zte emocje, nastroje
i dylematy, czasem odpychane, wy-
pierane, przezywane jako niewtasciwe,
przybierajg zakamuflowana forme ob-
jawodw nerwicowych, psychosomatycz-
nych, zaburzen lekowych, zaburzen
nastroju. Diugotrwate funkcjonowanie
w stresie czesto skutkuje wyczerpaniem,
wypaleniem  (burn-out).  Pierwszym
symptomem jest spadek odpornosci
psychofizycznej. Osoba opiekujaca sie
dzieckiem staje sie podatna na infekcje,
ma gorsze samopoczucie, jest bardziej
drazliwa, wybuchowa, pfaczliwa. Ma
bole gtowy, plecéw, ogdlinie zte samo-
poczucie, zaburzenia snu i wiele innych
objawoéw. Czesto z przerazeniem obser-
wuje wiasne zobojetnienie. W glowie
pojawiajg sie trudne do zaakceptowania
mysli: ,Niech to sie wreszcie skonczy!”
Reakcja na nie jest na ogot silne poczu-
cie winy, tendencja do obwiniania sie,
dylemat:,Czy jestem ztym cztowiekiem,
7t matka, ojcem?”

Wypalenie niszczy. Kazdy na swoj
sposdb szuka metod poradzenia so-
bie z tym stanem. Czasem nie s3 to
metody skuteczne czy konstruktywne,
ale przynosza chwilowg ulge. Bywa,
ze rodzice dzieci niepetnosprawnych
zaczynaja szukac¢ winnych i odpowie-

Catherine Yeulet)

dzialnych za swoja sytuacje wsrod le-
karzy, opiekunow. Bywa, ze obwiniajg
Boga i Swiat.

To bezsilnos¢, rozpacz i bezrad-
nos¢ wywotuje ich ztos¢, frustracje, chec
odwetu, ktére sg czesto tak obezwiad-
niajace, ze trudno sobie z nimi poradzi¢,
pojawia sie nieuswiadomiona potrzeba,
aby je nakogos przerzuci¢. W psycholo-
gii ten mechanizm nazywamy projekcja.

Niestety, zwykle prowadzi on do
konfliktdw z otoczeniem i do pogtebie-
nia poczucia niezrozumienia, samot-
nosci, wywotujgc tym samym jeszcze
wiekszy zal i frustracje. To jak $niegowa
kula, ktorg trudno zatrzymac.

Jak wiec radzi¢ sobie z wypale-
niem w roli rodzica chorego dziecka?
To trudne, ale nie niemozliwe. To, co
pomaga, to przede wszystkim swiado-
mos¢, ze s ludzie w podobnej sytuacji,
z podobnymi dylematami. To, co warto
robi¢, to spotykac sie z nimi i rozma-
wiac¢, dzieli¢ sie do$wiadczeniami. Na-
zywamy to grupg wsparcia. Moze ona
przybiera¢ charakter terapeutycznych
spotkar, ktére prowadzi psycholog
czy psychoterapeuta. Moze tez czasem
mie¢ charakter mniej formalny, np. spo-
tkania przy kawie i ciastku.

Mimo trudnosci starajmy sie utrzymac integralnos$¢ rodziny, wiezi spotecznych (fot.

Edukacja i psychologia na co dzien

Grupa wsparcia daje site, zmniej-
sza poczucie winy, pozwala nabrac
dystansu do siebie i swojej sytu-
acji. Daje moc do dalszego dziatania
i przywraca temu dziataniu sens. Po-
zwala tez dzieli¢ sie doswiadczeniem.
Kazdy ma wiasne sposoby radzenia
sobie w trudnosciach. Warto czerpac
pomysty od innych i dopasowywac je
do siebie.

Poza tym to, czego najbardziej
brakuje zwykle rodzicom dzieci niepet-
nosprawnych, to normalnosci, zabawy,
spotkant towarzyskich i $miechu. To
czas, kiedy cztowiek taduje akumula-
tory” do dalszego dziatania. Jednak ta
Z pozoru prosta czynnosc jest najwiek-
Szym wyzwaniem.

Nie nalezy bac¢ sie swoich uczu¢
i emocji. Mamy do tego prawo. Aby
pomoc dziecku, jestesmy zobowigzani
zadbac¢ o swdj stan zdrowia psycho-
somatycznego, chociaz czesto wydaje
sie to niemozliwe. Wsparcie spoteczne
chroni nas przed negatywnymi skut-
kami stresu, powoduje obnizenie na-
piecia. W nattoku obowiazkéw, mimo
trudnosci starajmy sie utrzymac inte-
gralno$¢ rodziny, wiezi spotecznych,
poszukiwac pomocy.
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Wywiady i reportaze: ludzie, ktérych warto poznac

| Wywiad z Waldemarem Majkiem

Redakcja: Gratuluje wyboru na
stanowisko prezesa Zarzadu
PTWM. W wystapieniu przed wy-
borem powiedziat Pan, ze chciat-
by swoje doswiadczenie zawodo-
we wykorzysta¢ w pracy na rzecz
PTWM. Jakie cechy i umiejetno-
$ci, wedtug Pana, beda najbar-
dziej przydatne w pelnieniu tej
funkgji?

Waldemar Majek: Dziekuje bardzo
za gratulacje. Najbardziej bede sie cie-
szyt, jesli moja praca przyniesie realne
korzysci  wszystkim  podopiecznym
PTWM. Mysle, Zze wazne jest spojrze-
nie na dziatanie Towarzystwa w spo-
sob wielowymiarowy. Ta umiejetnos,
wraz z umiejetnoscia wstuchiwania sie
w zdanie innych, bedzie z pewnoscia
wazna. Moja praca zawodowa zwigzana
jest gtéwnie z doradztwem i szkolenia-
mi w dziedzinie kontroli wewnetrznej,
audytu wewnetrznego przedsiebiorstw
oraz reformy systemu badania spra-
wozdan finansowych. Pracowatem jako
konsultant Banku Swiatowego, petni-
tem rowniez funkcje dyrektora zarza-
dzajacego polskiej filii jednej z najwiek-
szych firm szkoleniowych na Swiecie.
W swoich dziataniach na rzecz Towa-
rzystwa bede zatem w stanie wykorzy-
sta¢ znajomos¢ finanséw, umiejetnosci
sprzedazowe i fundraisingowe oraz
dobra wspdtprace z ludzmi — wspotpra-
cownikami i partnerami Towarzystwa.

R.: Nowy Zarzad PTWM, w kto6-
rym petnit Pan funkcje skarbnika,
pracuje juz od roku. Jakie cele
udato sie juz Panstwu osiggna¢,
a jakie sg do zrealizowania w naj-
blizszym czasie?

W.M.: Jestem w Zarzadzie PTWM do-
piero druga kadencje. Mamy rowniez
kolezanki, ktére debiutujg w tej kadendji.

Z jednej strony wdrazamy sie w nowe
role, z drugiej strony mozemy liczy¢ na
wsparcie i dobrg rade zaréwno dtugo-
letniej pani prezes — Doroty Hedwig,
jak i dtugoletniego wiceprezesa — dra
Andrzeja Pogorzelskiego. Udato nam
sie doprowadzi¢ do wspaniatego rezul-
tatu dwa dziatania: otwarcie Centrum
Leczenia Mukowiscydozy w  szpitalu
w Dziekanowie Lesnym (jako partner
spofeczny, ale takze finansujacy niektére
przedsiewziecia) oraz | ,Bieg po Oddech”
(z ogromna praca wykonang przez nowga
wiceprezes Magde Czerwiniska-Wyraz
oraz pracownikéw w biurze w Rabce,
jak i wolontariuszy). Od kilku miesiecy
aktywnie dziata réwniez biuro w Dzieka-
nowie Le$nym. Rozpoczelismy prace nad
wdrozeniem strategii dziatania i strategii
komunikacyjnej, ktéra umozliwi Towa-
rzystwu wyréznienie sie posrod tak licz-
nych organizacji pozytku publicznego
i efektywniejszy lobbing oraz pozyskiwa-
nie srodkdw na pomoc dla podopiecz-
nych. Te aktywnosci wyznaczaja zarow-
no najblizsze, jak i dtugoterminowe cele
zwigzane z dziatalnoscig Towarzystwa.

R.: Czym czlonkowie Zarzadu
PTWM i Pan jako prezes powinni
sie zajg¢ w dalszej perspektywie?
Jakie sprawy uznaje Pan za prio-
rytetowe?

W.M.: Niezaleznie od biezacej pracy
PTWM, wazne jest patrzenie na dtu-
goterminowe dziatania Towarzystwa.
Zdecydowanie uwazam, Zze zmiana
systemowa w leczeniu chorych na
mukowiscydoze w Polsce jest priory-
tetem. Bedziemy kontynuowac prace
wykonang w tym zakresie przez zarza-
dy poprzednich kadencji. Wszak to nie-
strudzonym dziataniom Doroty Hedwig
i Towarzystwa zawdzieczamy fakt, ze
w Polsce w 2011 roku, po pomysinych

wynikach przeszczepédw organizowa-
nych m.in. w Wiedniu, zaczeto prze-
szczepiac ptuca chorym na mukowiscy-
doze! Uwazam réwniez, ze PTWM musi
skupi¢ sie, bardziej niz kiedykolwiek, na
wiekszej pomocy chorym dorostym.
Jest to zadanie bardzo trudne z uwagi
na uwarunkowania systemowe opieki
zdrowotnej w Polsce, ale jednoczesnie
priorytetowe, takze w perspektywie
krétkoterminowe).

R.: Czy moze Pan sformutowac,
jaka gtéwna idea przyswieca
obecnie Towarzystwu i jakie dzia-
fania (kampanie) planuje PTWM?
W.M.: Pomoc catemu srodowisku cho-
rych i ich rodzin, wspoétdziatanie, pro-
fesjonalizacja dziatan, rozwdj osobisty
pracownikéw, wolontariuszy, cztonkow
zarzadu — to s idee przekazane przeze
mnie podczas autoprezentacji wybor-
czej. Chciatbym, zeby to wszystko prze-
ktadato sie na pozytywne rezultaty pracy
PTWM, z korzyscig dla wszystkich pod-
opiecznych. Zobaczymy, jakie rezultaty
przyniesie praca nad strategia, niemniej
bezwzglednie uwazam, ze Towarzy-
stwo jest stworzone do wielkich dzia-
tarh — wsparcia dla zmian systemowych
w leczeniu, infrastrukturze, a by¢ moze
nawet kiedy$ w przysztosci dla prac ba-
dawczych i rozwojowych nad lekami.

R.: Jaka role powinni wedtug
Pana odegra¢ w naszym Towa-
rzystwie rodzice chcacy wspo-
maoc prace Zarzadu i biura? Gdzie
mogq oni szukac¢ informagji
o ewentualnych zadaniach dla
siebie?

W.M.: Towarzystwo bedzie tak spraw-
ne w dziataniu, jak bardzo zaangazowa-
ni bedga jego cztonkowie. Zarzad nie zre-
alizuje wszystkich celéw samodzielnie,

tym bardziej z uwagi na spoteczny cha-
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Fot. z archiwum rodzinnego Waldemara Majka

rakter pracy jego cztonkéw. Wspomnia-
ne wyzej dziatania byty mozliwe dzieki
wsparciu wspodtpracownikéw i wolon-
tariuszy z grona rodzicow. A | Podkar-
packi Bal Charytatywny odbyt sie z ini-
Cjatywy i przy duzym udziale jednej
z mam podopiecznego Towarzystwa.
W sposéb zdalny wsparciu wielu cho-
rym udzielajg réwniez chorzy dorosli.
Prezentujac swojg kandydature przed
wyborami, bardzo silnie podkreslatem
zaangazowanie 0s6b  wspotpracuja-
cych. Zapraszam serdecznie z catego
serca. Kontaktowa¢ mozna sie z osoba-
mi w biurach w Rabce i Dziekanowie
tywy mozna kontaktowac sie rowniez
bezposrednio z Zarzadem pod nowym
adresem email: zarzgd@ptwm.org.pl. Na
stronie Towarzystwa sg takze numery
telefondw do cztonkdw zarzadu.

R.: Jak udaje sie Panu godzi¢ obo-
wiazki zawodowe z zyciem pry-
watnym? Czy dzieci oraz zona nie
narzekaja, ze przyjat Pan na siebie
odpowiedzialng funkcje prezesa?
Czy ma Pan chwile na odpoczynek
i jak Pan spedza wolny czas?

W.M.: Nie da sie ukry¢, ze z racji, iz funk-
Cja prezesa jest petniona spotecznie,
Czas poswiecony na sprawy Towarzy-
stwa, a jest to srednio kilkanascie go-
dzin w tygodniu (a wiec réwnowartosc¢
dwach ,dni roboczych”), zmniejsza ilos¢
czasu, jaki jestem w stanie poswieci¢ na
odpoczynek i czas spedzony z rodzina.

Wstaje zazwyczaj o0 4.00-5.00 rano, zeby
moc przeznaczy¢ kilka godzin na prace
zawodowa lub sprawy PTWM, zanim
dzien rozpoczng dzieci. Dzieki wsparciu
zony Ewy mozliwe jest, abym spedzit
czas, pracujagc w biurze w Rabce czy
rowniez w Dziekanowie. Decyzja o kan-
dydowaniu byta decyzjg bardzo trudng
Z uwagi na obcigzenie czasowe oraz
emocjonalne zwigzane z t3 dziatalno-
$cia. Jednak widzac, jak wiele pracy jest
do zrobienia, i bedac przekonanym, ze
jestem w stanie godnie kontynuowac
wieloletnig praceizaangazowanie Doro-
ty Hedwig w poprawe systemu leczenia
chorych na mukowiscydoze w Polsce,
zdecydowatem sie podjac to wyzwanie.
Poniewaz z zamitowania jestem szachi-
sta (posiadam uprawnienia instruktora
oraz sedziego szachowego), w wol-
nym czasie staram sie doskonali¢ swo-
je umiejetnosdci i w miare Mozliwosci
czasowych bra¢ udziat w turniejach.
Wolne chwile z rodzing spedzamy na
wycieczkach rowerowych, lub grajac ze
znajomymi i rodzinnie w gry logiczne
i planszowe.

R.: Dziekuje za rozmowe!

Od prawej: Waldemar Majek, Magdalena Czerwinska-Wyraz, obecni prezes i wiceprezes
PTWM, oraz dr Andrzej Pogorzelski, byty wiceprezes PTWM (fot. Anna Kobytecka i Gabriel
Paduszynski)
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Jacy jesteSmy?

Pasje, doswiadczenia, refleksje

Dozylna antybiotykoterapia domowa

w Polsce

,Cho¢ od rozporzadzenia ministra zdro-
wia wskazujagcego na mozliwos¢ sto-
sowania dozylnej antybiotykoterapii
domowej w mukowiscydozie minety
prawie trzy lata, a od zarzadzenia pre-
zesa NFZ okreslajgcego zasady funkcjo-
nowania tej procedury mineto juz wiele
miesiecy, w Szpitalu Klinicznym Prze-
mienienia Parskiego w Poznaniu - jako
jedynym dotad — odwazylismy sie po-

"

czyni¢ pierwsze faktyczne kroki”' — ta-
kim wstepem w drugiej potowie 2015 .
w jednym z wydan ,Mukowiscydozy” sy-
tuacje dozylnej domowej antybiotyko-
terapii opisat prof. Szczepan Cofta.

Czy od tamtej pory co$ sie zmie-
nito? Okazuje sie, ze niel Wydtuzyt sie
jedynie czas od wprowadzenia ww. roz-
porzadzenia i zarzadzenia. W przypadku
tego pierwszego mija obecnie juz pra-
wie 5 lat, a w przypadku drugiego — po-
nad 2 i pét roku. Ponadto wspomniany
szpital w Poznaniu nadal jest jedynym
osrodkiem, gdzie chorzy na mukowi-
scydoze mogg skorzystac z dobrodziej-
stwa, jakie niesie ze sobg dozylna anty-
biotykoterapia domowa.

Dlaczego tak jest? Co stoi na prze-
szkodzie, aby nam chorym ufatwic¢ zy-
cie, wdrozy¢ i zastosowac w praktyce
wzmiankowane tutaj akty prawne?

Gdzie tkwi problem?

Zaréwno autor ww. artykutu, jak i cho-
rzy na mukowiscydoze, ktérzy podzie-
lili sie ze mng swoimi do$wiadczeniami
zwigzanymi z poruszonym tutaj tema-
tem, jako gtowny problem prowadzenia
tego typu terapii wymieniajg brak oso-

' Cofta Szczepan, Jak raczkujemy z dozylng
antybiotykoterapiq domowg, [w:] Mukowi-
scydoza, 42/2015, s. 3.

by, ktéra podawataby choremu antybio-
tyk droga dozylna, czyli pielegniarki.

25-letnia pacjentka chora na mu-
kowiscydoze relacjonuje, ze wprowa-
dzenie tego typu terapii moze by¢
rowniez uzaleznione od stanu zdrowia
chorego, cho¢ jako jeden z mankamen-
tow podaje wiasnie problem ze znale-
zieniem pielegniarki, ktéra podjetaby sie
opieki nad takim chorym: podawanie
lekdw, codzienne przyjazdy do pacjen-
ta (w jej przypadku w godzinach 6.00,
14.00 i 22.00) oraz odpowiednie kwali-
fikacje (np. w kwestii obstugi portu na-
czyniowego).

Z kolei inna 31-letnia pacjentka
potwierdza, iz zastosowanie tego typu
leczenia mozliwe jest w poznanskim
Szpitalu Klinicznym Przemienienia Pan-
skiego, jednak wtedy, gdy na wtasng
reke znajdzie sie pielegniarke, ktora
zobowiagze sie (na zasadzie podpisania
umowy ze szpitalem), ze bedzie takie-
mu pacjentowi podawac antybiotyk.
Zaznacza ona réwniez, ze wiasnie z tym
jest najwiekszy ktopot, bo pielegniarka
taka powinna by¢ osobg dyspozycyjna,
a w przypadku, kiedy pracuje w szpitalu,
wygospodarowanie dodatkowego cza-
su jest dla niej sporym problemem.

Zagadnienie to w kilku zdaniach
podsumowuje rowniez prof. Cofta, kto-
ry pisze, ze w polskim systemie opieki
zdrowotnej jest zgoda tylko na to, by
antybiotyk dozylnie podawata piele-
gniarka. Staje sie ona swego rodzaju
Jwystannikiem” szpitala w domu pa-
cjenta. Stad wykonujac iniekcje, musi,
po pierwsze — przejs¢ odpowiednie
szkolenie potwierdzajace jej umiejet-
noscii znajomosc specyfiki zagadnienia
w oddziale prowadzacym antybiotyko-

Pojemnik z antybiotykiem: petny (po le-
wej) i pusty (po prawej). Fot. 1-3 z archi-
wum autora

terapie, a po drugie — podpisac ze szpi-
talem umowe dotyczgcg podawania
lekow.

Dalej prof. Cofta komentuje, ze nie
jest réwniez prawda, ze pacjenci z mu-
kowiscydoza musza zawsze znalez¢ so-
bie pielegniarke podajaca antybiotyk.
Cho¢ praktyka wskazuje, ze woéwczas
antybiotykoterapia przebiega najlepiej.
Byty przypadki, ze antybiotyk podawata
matka pacjentki, ktéra jest lekarka, inna
—ktorajest sasiadka, czy tez pielegniarka
— ktora jest przyjaciotka. Wtedy jest naj-
tatwiej. W innych przypadkach to osro-
dek (ww. poznanski szpital) zapewnia
pielegniarke. Szpital ten ma podpisang
odpowiednig umowe z jedng z firm
pielegniarskich, z tym, ze nie na catym
terenie Wielkopolski udaje sie znalez¢
chetng osobe, ktéra za stosunkowo
niewielkie pieniagdze podawataby anty-
biotyki i to zazwyczaj trzy razy dziennie.
| ten fakt jest, niestety, trudnoscia.

Mamy zatem czynnik, stanowigcy
gtoéwny problem z praktycznym wdro-
zeniem dozylnej antybiotykoterapii
domowej w Polsce, tj. dostepnosc opie-
ki pielegniarskiej, ktora, ze wzgledu na
brak mozliwosci podania antybiotyku
przez samego pacjenta lub jego bli-
skich, jest niezbedna.
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Co zatem zrobi¢, aby go rozwia-
za¢? OdpowiedZ na to pytanie posta-
ram udzieli¢ w dalsze] czesci tekstu,
w  ktérej opisatem pokrotce swoja
,droge” do takiej formy terapii, ktéra tu
w Niemczech, gdzie mieszkam od po-
nad 2 lat, w moim przekonaniu funkcjo-
nuje doskonale. Mozna sie tylko dziwi¢
i zada¢ sobie pytanie: dlaczego pew-
nych dobrych i sprawdzonych w innym
kraju metod i standardéw postepowa-
nia nie mozna po prostu wdrozy¢ gdzie
indziej? W tym przypadku w Polsce?

Dozylna antybiotykoterapia
prawie domowa

Przeprowadzka do nowego kraju dla
kazdej, nawet zdrowej osoby, wiaze sie
7 pewnego rodzaju emocjami. Nowe
panstwo, trudne poczatki, kurs nauki
jezyka obcego, zatatwianie dziesig-
tek spraw urzedowych, zaréwno tych
0ogdlnych, jak i — w moim przypad-
ku - tych zwigzanych z poszukiwa-
niem kliniki leczenia mukowiscydozy
czy tez przyznania stopnia niepetno-
sprawnosci. To wszystko sprawito, ze
moj nie najlepszy na tamten czas stan
zdrowia pogorszyt sie jeszcze bardziej
i nie mogt sie ustabilizowad, a po prze-
prowadzce do nowego mieszkania,
wskutek m.in. fizycznego przecigzenia
organizmu, podupadtem na zdrowiu
jeszcze bardziej.

Byt to okres, kiedy miatem juz za
sobg pierwsza wizyte na oddziale le-
czenia mukowiscydozy (niem. Mukov-
iszidose-Ambulanz albo CF-Ambulanz)
w niemieckiej klinice. Poniewaz ogdélny
kontakt z nowo poznang lekarka i per-
sonelem medycznym nie byt dobry,
z moimidolegliwosciami postanowitem
udac sie do pierwszego lepszego pul-
monologa w miescie, w ktérym miesz-
kam. Lekarz ten przyjmowat niecaty
kilometr od mojego miejsca zamieszka-
nia, poszedtem wiec do niego (pofowa
maja 2015 r.). Po pierwszej wizycie i wy-

konaniu kilku badan (trzykrotnej spiro-
metrii, RTG zatok oraz klatki piersiowej
z przodu i z boku, a takze pobraniu krwi
i plwociny) lekarz przepisat mi antybio-
tyk doustny (Cefurax 250 mg) na 10 dni.
Ten lek postawit mnie nieco na nogji, ale
juz tydzier po zakoriczeniu terapii do-
padty mnie kolejne problemy zdrowot-
ne. W potowie czerwca ten sam lekarz
zdecydowat o rozpoczeciu przeze mnie
antybiotykoterapii dozylnej, na ktora
codziennie chodzitem do tamtejszego
osrodka zdrowia.

Z tego leczenia réwniez nie mam
najlepszych wspomnien. Chodzenie do
,Zwyktego” - Ze tak to nazwe - osrod-
ka, wigzafo sie tez ze ,zwyktym” czeka-
niem w kolejce i traktowaniem mnie jak
,Zwyktego” pacjenta. Cho¢ teoretycznie
miatem wyznaczony czas podania an-
tybiotyku, w praktyce wygladato to tak,
ze dopiero godzine, a czasami i péttorej
godziny pdzniej wchodzitem do poko-
ju zabiegowego i podtagczano mnie do
kropléwki z antybiotykiem? To wszyst-
ko dziato sie przez kilka dni w stanie
okoto 38-stopniowej, a nawet i wyzszej
goraczki. Dopiero pigtego (ostatnie-
go) dnia terapii gorgczka ustgpita i po-
czutem sie nieco lepiej. Po wykonaniu
kolejnego RTG ptuc lekarz stwierdzit
poprawe (byto znacznie mniej zalegan),
jednak oznajmit rowniez, ze to leczenie
nie jest wystarczajgce i bede musiat je-
chac do kliniki leczenia mukowiscydozy
(innej niz tej, w ktorej bytem dotych-
czas) i tam zajma sie mnga jak nalezy. Na
pozegnanie otrzymatem jeszcze recep-
te na kolejny doustny antybiotyk (Levo-
floxacin 500 mg) i skierowanie do ,no-
wej" kliniki, do ktérej miatem sie stawic
po 3 dniach, liczac od daty otrzymania
skierowania, czyli ekspresowo. Ale sam
termin przyjecia, jako dla pilnego i na-

2 Taki stan rzeczy spowodowany byt m.in.
tym, iz podczas kazdego podania antybio-
tyku zaktuwano mnie na nowo. Nie miatem
zatozonego wenflonu, tylko wktuwano mi
igte typu,motylek”.

Jacy jesteSmy?

gtego przypadku, w moim imieniu usta-
lit lekarz i personel osrodka zdrowia.

Nowa klinika leczenia
mukowiscydozy

W ,nowej” klinice zjawitem sie w drugiej
potowie czerwca. To, co przeszedtem
w dotychczasowym osrodku zdrowia,
lekarka podsumowata krotko: ,Zbyt
mate dawki antybiotykow i zbyt krétko
przyjmowane!”. Pierwsza wizyta zakon-
czyta sie tym, ze mam nadal obserwo-
wac swoj stan zdrowia, pobrano mi
wymaz do badania bakteriologicznego
i od jego wyniku zalezat dalszy tok po-
stepowania ze mna. Oczywiscie juz kilka
dni po wizycie (poczatek lipca) dopadt
mnie kolejny spadek formy (wzmozony
kaszel, powrdt standw podgorgczko-
wych, jak i wysokich goraczek). Tak wiec
wszystko zaczeto sie od nowa. Caty li-
piec i poczatek sierpnia zazywatem Ibu-
profen, ktéry w miare swoich mozliwo-
$ci ustabilizowat mdj stan zdrowia, tak
7e bytem w stanie dojechac¢ na kolejng
wizyte do kliniki.

A tam podjeto kolejne préby po-
stawienia mnie na nogi: dwa tygodnie
antybiotyku doustnego (Cefuroxim 500
mg) wraz z lbuprofenem w sierpniu,
kolejna dawka Cefuroximu i Ibuprofe-
nu we wrzesniu i jeszcze jedna dawka
tego samego antybiotyku w pazdzier-
niku, az do kolejnej wizyty kontrolnej

Dodatkowy bagaz na powrét do domu.
Torba z medykamentami na kilka kolej-
nych dni domowej antybiotykoterapii

MUKOWISCYDOZA 49/2017

33



Jacy jesteSmy?

(5 pazdziernika), podczas ktérej zapadta
decyzja, ze tak dalej by¢ nie moze i cze-
ka mnie przeleczenie dozylne. W sumie
nie mogtem spodziewac sie niczego
innego, skoro od trzech miesiecy poza
jedzeniem i piciem przy zyciu trzymaty
mnie antybiotyki i tabletki przeciwza-
palne. Klamka wiec zapadta.

Poczatek przeleczenia
(dozylna antybiotykoterapia
w praktyce)
O zasadach panujacych w  tutejszej
klinice, dotyczacych dozylnej antybio-
tykoterapii, poinformowano mnie juz
podczas pierwszej wizyty. Wiedziatem,
ze jesli zajdzie konieczno$¢ zastosowa-
nia dozylnej kuracji, do wyboru mam
dwie mozliwosci: dwutygodniowy po-
byt w klinice albo pobyt kilkudniowy
i kontynuacja przeleczenia w domu. Ja
skorzystatem oczywiscie z tej drugiej
mozliwosci.

Sam pobyt na oddziale szpitalnym
i tamtejsze przeleczenie nie réznito sie
niczym od tego, jakie znatem do tej pory
z Polski. Antybiotyk (Tobramycin i Pipera-
cillin-Tazobactam) podawany byt 3 razy
dziennie za pomocg kropléwki. Réznica
polegatfa jedynie na tym, iz od samego
poczatku uczono mnie ,obstugi” — ze tak
to nazwe — catej tej antybiotykoterapii.
Pierwszego dnia bytem obserwatorem
i stuchaczem: uczytem sie zasad poste-
powania przy podiaczaniu i odtaczaniu
kropléwki oraz rygorystycznych zasad
higieny i dezynfekcji podczas tego pro-
cesu (np. dotkniecie swiezo otwartg
igta strzykawki jakiejkolwiek ,obcej” po-
wierzchni przed uzyciem samej strzy-
kawki skutkowato jej natychmiastowym
wyrzuceniem). Jakiez byto moje zdzi-
wienie, kiedy juz nastepnego dnia sam
musiatem wykonac caty ten proces, kté-
ry kontrolowany byt przez pielegniarke,
pielegniarza lub samego lekarza. Tak oto
w kilka dni miatem nauczy¢ sie catej pro-
cedury zwigzanej z podtaczeniem i odta-
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czeniem antybiotyku. Jako Ze nie miatem
7 tym problemu, od trzeciego dnia poby-
tu na oddziale do pokoju dostarczano mi
jedynie kroplowki i sam — bez nadzoru
drugiej osoby — wszystko obstugiwatem.

| to byt jeden z celow 5-dniowego
pobytu w szpitalu. Drugim celem, czy
tez powodem, byta obserwacja mnie
jako pacjenta i reakcji organizmu na za-
aplikowany antybiotyk.

Przed opuszczeniem kliniki

Po 5 dniach opuscitem klinike. Jednak
krotko przed tym odwiedzita mnie
jeszcze osoba, ktéra po raz ostatni
udzielita mi instrukcji dotyczacych za-
sad postepowania przy dozylnej anty-
biotykoterapii. Wydaje mi sie, ze osobg
ta byt przedstawiciel firmy sprzedaja-
cej antybiotyk lub tez przedstawiciel
apteki, z ktorej zostatem zaopatrzony
w medykamenty niezbedne do kon-
tynuowania terapii w domu. A terapia
ta réznifa sie m.in. forma, w jakiej po-
dawano antybiotyk. Nie byfa to znana
nam wszystkim, wiszaca nad gtowa
kroplowka ani pompa infuzyjna, a pla-
stikowe buteleczki (jedna o pojemno-
$ci 200 ml, a druga nieco wieksza) ze
znajdujacym sie w srodku lekiem. I z t3
wiasnie nowoscig musiatem sie zapo-
znac i oswoic¢ w ciggu 30 minut. Kom-
fortem w tej sytuacji byto to, iz butelka
ta do swojego prawidtowego funkcjo-
nowania nie wymagata jakiego$ kon-
kretnego potozenia (mogta leze¢, stac,
by¢ noszona w kieszeni itd.) i po od-
bezpieczeniu blokady na wezyku, ptyn
samoistnie wydostawat sie z butelki.
Na koniec otrzymatem torbe z nie-
zbednymi rzeczami do domowej an-
tybiotykoterapii na kilka kolejnych dni
(antybiotyki, jednorazowe strzykawki
7 heparyna do ptukania zyt i solg fizjo-
logiczng do tego samego cely, a takze
bandaze oraz igty). Na oddziale szpital-
nym otrzymatem réwniez kilkustronico-
wy opis obchodzenia sie z wenflonem

llos¢ srodkoéw i sprzetu medycznego nie-
zbedna - w moim przypadku - do jedno-
dniowej kuracji

i instrukcje, krok po kroku, jakie czynno-
$ci musze wykonac przed i po podaniu
antybiotyku  (sposéb  postepowania
dla pacjentow w przypadku dozylnej
terapii ambulatoryjnej, niem. Vorge-
hensweise fir Patienten mit ambulanter
intravendser Antibiotika-Therapie) oraz
zaswiadczenie dla lekarza rodzinnego
o koniecznosci zatozenia nowego we-

nflonu, gdyby zaszta taka potrzeba.

Antybiotykoterapia w domu

Zatem przyszta kolej na kontynuacje
dozylnej antybiotykoterapii w domu.
Obstuga wenflonu, podtaczenie i odta-
czenie antybiotyku odbywaty sie bez-
problemowo. Wykonujac wszystko tak,
jak nauczytem sie w klinice, nie miatem
obaw, aby co$ poszto nie tak. Jedyne
zmartwienie przysparzat wenflon, ktory
po kilku dniach mogt wymagad wymia-
ny, ale, o dziwo, pierwszy raz w zyciu
zdarzyto mi sie, ze wytrzymat cate 14 dni
terapiil Bez bolu, bez swedzenia i opu-
chlizny. Moje zadowolenie z tego faktu
byto o tyle wieksze, iz jeszcze kilka lat
temu podczas pobytu w szpitalu mu-
siat on by¢ wymieniany — z zegarkiem
w reku — co pottorej doby.

Duzym ufatwieniem, jak sie oka-
zato, byt wezyk (co$ jak przedtuzacz do
pompy infuzyjnej, tylko krotszy) podia-
czony bezposrednio do wenflonu, do
ktérego dopiero podfaczato sie wezyk
z antybiotykiem, dzieki czemu nie inge-
rowato sie w miejsce wktucia wenflonu
w zyte, co z pewnoscia rowniez wydtuza
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zywotnos¢ takiego podtgczenia. Wielu
Z was wspomina pewnie z bolem cza-
sy, kiedy kilka razy dziennie pielegniar-
ka na oddziale przychodzita podigczy¢
wam antybiotyk (kroplowke itp.) i uci-
skata miejsce wktucia ile tylko sie dato,
aby krew sie nie cofneta, nie méwiac juz
o kilkusekundowym ptukaniu zyty, co —
w zaleznosci od osoby wykonujacej te
czynnos¢ — sprawiato mniej, a czasami
wiecej dodatkowego jeszcze bolu. A kaz-
da ingerencja w miejsce wktucia pociagga

za sobg pewne konsekwencje, ktérych
mnie udato sie unikna¢. Ponadto tego
typu,przedtuzenie” umozliwito mi samo-
dzielne podtgczanie butelki z antybioty-
kiem. Jedynie podczas wymiany wezyka
(2 lub 3 razy w trakcie trwania terapii)
potrzebowatem pomocy drugiej osoby.
Dodam tez, ze z wenflonem tym wyko-
nywatem wszystkie czynnosci domowe
i nie sprawiato mi to problemu, ani nie
odczuwatem z tego powodu jakiego$
dyskomfortu.

Jacy jesteSmy?

Tak oto wygladat mdj pierwszy
kontakt z dozylng antybiotykotera-
pig domowa, ktérg przeszedtem bez
jakichkolwiek problemoéw. Ilu jest
w Polsce chorych, ktorzy cieszyliby
sie z takiej formy przeleczenia? Na
pewno wielu. Ilu jest chorych, kto-
rzy z takiej sposobnosci moga sko-
rzystac, albo juz skorzystali? Pewnie
tylko garstka. Smutne to, ale praw-
dziwe.

Robert Hellfeier

Czy przeszazep plucjest lekiem na cate zlo?

Czy przeszczep ptuc rozwigzuje wszyst-
kie problemy w mukowiscydozie?
Wedtug mnie transplantologia jest to
wspaniaty dar wspotczesnej medycy-
ny, ktérego sam jestem beneficjentem.
Niemniej jednak jest to tylko metoda
leczenia, a nie wyleczenia. Co wiecej —
zaznacze, ze nalezy maksymalnie dtugo
uciekac od tej metody, dbajac jak naj-
lepiej o stan swojego zdrowia, swoich
prawdziwych ptuc.

Kiedy$ mtody cztowiek z muko
powiedziat beztrosko:,Jak sie pogorsze,
to sie przeszczepie i problem z gtowy”.
Otéz problem wcale nie jest ,z gtowy”.
Ale zaczne moze od poczatku.

Pomimo szybko rozwijajacej sie
transplantologii, w Polsce wcigz wiele
0s6b umiera, oczekujac na przeszczep.
Dzieje sie tak z powodu braku dosta-
tecznej liczby organéw do przeszcze-
pienia. | nie jest to tylko problem Polski,
ale wszystkich krajéow, gdzie wykonuje
sie przeszczepy organdw. Czas oczeki-
wania to trudny okres w zyciu kazdego
pacjenta. Kazdy dzwiek telefonu powo-
duje niewielki dreszczyk emodji.

Niestety, ptuca sg jednym z trud-
niejszych organéw do utrzymania po
przeszczepie. 50% pacjentow przezy-

wa mniej niz 5 lat. Oczywiscie oznacza
to tez, ze az 50% pacjentow przezywa
w doskonatej formie ponad 5 lat, czy-
li 10, 15...
lepsze, bo przeciez medycyna wciaz

Statystyki te beda coraz

sie rozwija, potrafi rozwigzywac co-
raz wiecej problemow pojawiajacych
sie po przeszczepie. Czas oczekiwania
na przeszczep ptuc to réowniez czas
wzmozonej rehabilitacji wykonywanej
pomimo ciezkiego stanu pacjenta. To
czas czestego kontaktu z osrodkiem
transplantacyjnym (nalezy informo-
wac o wszelkich infekcjach czy innych
chwilowych przeciwwskazaniach do
przeszczepu).

Jesli przeszczep sie uda — zycie
pacjenta z mukowisydozg zmienia sie
diametralnie. Co prawda okres wcze-
snopoopreacyjny jest trudny i zwigzany
z bolem, ale to mija szybko i pozostaje
wspomnieniem. Zycie staje sie piekniej-
sze, otwierajac nowe mozliwosci aktyw-
nosci zyciowych. Czynnosci, ktére od
wielu lat byly niedostepne, po okresie
rehabilitacji stajg sie czyms naturalnym.
Nie ma potrzeby robienia drenazy, in-
halacji (czasami trzeba, ale okresowo).
Z czesci dotychczasowych lekow rezy-
gnujemy. W ich miejsce jednak pojawia-

ja sie nowe, w szczegdlnosci immuno-
supresyje. Sg to leki, ktérych zadaniem
jest zapobieganie odrzucaniu prze-
szczepionego organu. Bezwzglednie
nalezy je zazywac scisle ze wskazaniami
lekarza, gdyz do odrzutu moze dojs¢
w kazdej chwili, nawet wiele lat po

przeszczepieniu. Leki te nie sg obojetne
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dla naszego samopoczucia. Mogg nie-
korzystnie wptywac¢ na cukrzyce, oste-
oporoze, nerki czy morfologie. Kazdy
z pacjentdw ma troche inny,mix” lekéw
dobranych przez lekarza, kazdy inaczej
odczuwa dziatania uboczne, z ktérych
cze$¢ tez mija z czasem. Dla mnie oso-
biscie skutki uboczne lekdw byty akcep-
towalne, ale zdarza sie, ze pacjenci maja
z tym problem.

Najwiekszym jednak problemem
czy zagrozeniem sg infekcje. Ludzie po
przeszczepie ptuc s na nie szczegodlnie
narazeni, gdyz wspomniane leki im-
munosupresyjne obnizajg odpornosc¢
pacjenta. Duze ryzyko infekcji istnieje
szczegolnie w okresie jesiennym i wio-
sennym. Jest to pewne utrudnienie
dla 0séb pracujacych lub uczacych sie
w duzych skupiskach ludzkich, gdzie
ryzyko spotkania osoby zainfekowanej
jest znaczace. Nalezy rygorystycznie
przestrzegac higieny.

Nalezy tez wspomnie¢ o kosztach
leczenia. Pacjent po przeszczepie pozo-
staje pod opieka transplantologéw do
konca zycia. Czesto po wyjsciu ze szpi-
tala odrodki transplantacyjne zalecaja
zamieszkanie w poblizu szpitala, w kto-
rym odbyt sie przeszczep. Chodzi o kon-
tynuacje rehabilitacji i leczenia w trybie
ambulatoryjnym. Jesli nie ma powikian,
jest to najczesciej okres 2-3 miesie-
cy. Dla os6b mieszkajacych daleko od
osrodka transplantacyjnego oznacza to
koniecznos¢ znalezienia zakwaterowa-
nia, ktére dodatkowo spetnia okreslone
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standardy czystosci. W pierwszym roku
po przeszczepie istnieje koniecznos¢
wielu wizyt kontrolnych, co dla osob
mieszkajacych kilkaset kilometréw od
szpitala oznacza koniecznos¢ wielu
podrozy. Niestabilna polityka cenowa
Ministerstwa Zdrowia dotyczaca lekéw
immunosupresyjnych tez moze spowo-
dowag, ze nagle koszt leczenia wzrosnie
o kilkaset ztotych.

Jest jeszcze wiele innych ograni-
czenn dotyczacych diety, opiekowania
sie zwierzetami domowymi. Po prze-
szczepie nalezy unika¢ surowego
miesa czy ryb (np. tatar, sushi), a tak-
ze niektorych owocéw np. grapefru-
itow (te wchodza w reakcje z lekami,
zmieniajac ich stezenie we krwi). Nie
wolno mieszkaé, szczegélnie przez
pierwszy rok po przeszczepie, ze
zwierzetami domowymi. Po pierw-
szym roku lekarze czasami zezwalaja na
powrdt do domu pieska czy kotka, jeze-
li pacjent miat wczesniej z nim kontakt
(tzn. przed przeszczepem z nim miesz-
kat). Odwiedzajagcy nas goscie muszg
by¢ bezwzglednie zdrowi, bez kataru,
przeziebienia, oraz powinni umyc rece,
wchodzac do naszego mieszkania,
a najlepiej odkazi¢ je specjalnym pty-
nem. Z mieszkania powinnismy pozbyc¢
sie kwiatow doniczkowych, dywanow
itp. Na szczescie do wielu z tych ogra-
niczen mozna sie przyzwyczai¢, a biorgc
pod uwage mozliwos¢ zaczerpniecia
w zamian gtebokiego swobodnego od-
dechu, schodza one na dalszy plan.

kilka
zycia ,poprzeszczepowego”. Nie jest

Przedstawitem aspektow
moim planem zniecheci¢ do przeszcze-
pow. Chce tylko uswiadomic czytelni-
kom, ze przeszczep ptuc jest powazna
operacja realizowang ze wskazan zy-
ciowych i nie rozwiagzuje wszystkich
problemoéw chorego na mukowiscy-
doze. Czasami jedne problemy ,zaste-
puje” innymi. Dlatego nalezy walczy¢
0 jak najdtuzsze dobre funkcjonowanie
swoich ptuc, najlepiej tak, aby zaden
przeszczep nie byt potrzebny. Oczywi-
Scie nie zawsze to sie udaje, pomimo
restrykcyjnego przestrzegania zalecen
naszych lekarzy i leczenia zgodnego
Z najnowszg wiedzg medyczng w tym
zakresie. Mukowiscydoza jest po pro-
stu ciezkg chorobg, a przede wszyst-
kim nieprzewidywalna.

Uwazam tez, ze jesli stan nasze-
go zdrowia pogorszy sie tak, ze jednak
konieczny bedzie przeszczep — to nie
nalezy sie go ba¢, tylko zaczac przygo-
towania zgodnie z zaleceniami o$rodka
transplantacyjnego. Ja dzieki przeszcze-
powi ptuc przezytem dwa fantastycz-
ne lata. Od roku zmagam sie z ostrym,
chronicznym odrzutem, w niedalekiej
przysztosci prawdopodobnie konieczna
bedzie retransplantacja. Pomimo to je-
stem wdzieczny mojemu dawcy i leka-
rzom, ze choc¢ przez stosunkowo krétki
czas mogtem swobodnie oddycha,
i nie zawaham sie, jesli bedzie potrzeb-
ny kolejny przeszczep.

Piotr Bartoszek

Doswiadczenia zawodowe 0séb chorych
na mukowiscydoze

Przekraczanie progu dorostosci stawia
wiele wyzwan przed mtodym czto-
wiekiem. Jednym z nich jest odnale-

zienie sie na rynku pracy. W ostatnich
latach zwieksza sie liczba magistréw,
w rezultacie mtodzi ludzie koncza

studia wyzsze, ale pozostajg na zasit-
kach dla bezrobotnych albo pracuja
w zawodach, ktére nie majg zwigzku
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z ich wyksztatceniem, przewaznie na
stanowiskach sprzedawcéw, kelnerdw
i kasjerow. Wsrod studentéw przyjeto
sie nawet okreslenie, aby swiezo upie-
czonych magistréw nazywac przy-
sztymi magazynierami. W dzisiejszych
czasach edukacja nie daje zadnej
gwarancji pracy, ale mimo wszystko
warto poszerza¢ swoje kwalifikacje,
bo nigdy nie wiadomo, czy nie wy-
korzystamy ich w pdzniejszym czasie.
| tak dla przyktadu absolwent studiow
informatycznych moze wykorzystac
swoje umiejetnosci do pracy w pro-
gramach graficznych typu Photoshop.
Warto wspomniec, ze w spotecznosci
chorych na mukowiscydoze sg osoby,
ktore zawodowo zajmuja sie fotogra-
fia. Niektérzy prowadzg wiasne dziata-
nosci gospodarcze. Przyktadem moze
by¢ firma zajmujaca sie produkcja kar-
tek okolicznosciowych i zaproszen na
sluby.

Kwestia wyboru szkoty i zawodu
powraca co jaki$ czas na grupie dys-
kusyjnej Facebooka - ,Rodzina Muko”.
Analizujac wpisy dodawane przez ro-
dzicéw i chorych, mozna zauwazyc,
7e mtodzi ludzie zastanawiaja sie nad
wyborem szkoty oraz przysztym zawo-
dem. W ostatnim czasie na Facebooku
wywigzata sie ciekawa dyskusja na te-
mat dos$wiadczer zawodowych oséb
dorostych chorych. Kluczowe pytanie
brzmiato: ,Jaki zawdd jest odpowiedni
dla ludzi chorujgcych na mukowiscy-
doze?” Mysle, ze odpowiedz na to py-
tanie nie jest jednoznaczna. Zalezy to
bowiem od wielu czynnikow, w tym:
zainteresowan i stanu zdrowia. Na fo-
rum pojawito sie az 45 komentarzy,
z czego tylko 11 oséb napisato, ze
czynnie pracuje zawodowo.

Wsrod  wskazywanych  zawodow
pojawity sie:

- fryzjer,

- kosmetyczka,

- technik masazysta,

- technik farmaceuta,

- cukiernik,

- bibliotekarz,

- ksiegowa,

- logopeda,

- pracownik socjalny,

- fotograf,

- nauczyciel.

Mozna zauwazy¢, ze wiekszos¢
wymienionych zawoddéw wymaga
ukonczenia szkoty zawodowej lub
technikum. Cze$¢ chorych zwrocito
uwage, ze nie uzyskato zgody od leka-
rza medycyny pracy na podjecie okre-
slonych zawodow (w tym fryzjera czy
kosmetyczki). Niektorzy decydujg sie
na prace w szkole, cho¢ nie jest to naj-
lepsze miejsce dla oséb chorujacych
na mukowiscydoze. Kontakt z dzie¢mi
moze nasila¢ infekcje oraz zaostrzac
przebieg choroby. Wsréd chorych
na mukowiscydoze zdarzajg sie jed-
nak osoby, ktore pracujg w szkotach,
przedszkolach czy nawet ztobkach. Ja
sama jestem nauczycielem akademic-
kim. Od pieciu lat pracuje na uczelni
i rzadko biore zwolnienia lekarskie, ale
by¢ moze dlatego, ze pracuje z doro-
stymi. Zdecydowanym atutem jest to,
ze nie musze pracowac codziennie,
tylko kilka dni w tygodniu. Pozostate
obowiazki, polegajace na sprawdza-
niu prac czy inwestowaniu we wiasny
rozwdéj naukowy, moge wykonywac
w domu. Wydaje misie, ze dobrg opcja
dla 0séb chorych na mukowiscydoze
jest telepraca. Niestety, w Polsce praca
na odlegtos¢ w dalszym ciagu nie jest

Jacy jesteSmy?

tak popularna. Cho¢ coraz czesciej
zdarza sie, ze poszukujg redaktoréw
serwiséw internetowych albo mode-
ratoréw stron. Interesujgcym warian-
tem moze byc¢ tez praca na stanowi-
sku ttumacza, jesli ktos lubi uczy¢ sie
jezykow obcych.

Osoby doroste wypowiadajgce sie
na forum Facebooka zdecydowanie
odradzaja prace fizyczng, ktéra wyma-
ga wysitku i dobrej kondycji zdrowot-
nej. Choc zdarzaty sie pojedyncze przy-
padki 0séb pracujacych w kuchni czy
na budowie. Do ucigzliwych zawodow
zaliczono prace cukiernika, ze wzgledu
na zmiane pomieszczen i rozne tem-
peratury, oraz zawodd krawcowe)j, kto-
ry wymaga wielu godzin spedzonych
przy maszynie. Z dos$wiadczen cho-
rych wynika, ze tego rodzaju praca nie
tylko naraza na wady kregostupa, ale
tez moze nasila¢ reakcje alergiczne na
roztocza.

Pradoksalnie dobrym zawodem
moze byc praca w aptece, ktéra wydaje
sie sterylna i spokojna, mimo kontaktu
z chorymi kupujacymi leki. Jedna osoba
pochwalita sie dziesiecioletnim stazem
pracy na stanowisku farmaceuty. Jej
zdaniem z czasem organizm uodparnia
sie na infekcje.

Najbardziej odpowiednie wyda-
ja sie prace administacyjne i biurowe
(ksiegowos$¢, praca socjalna, bibliote-
karstwo). Jak zartobliwie zauwaza Polo-
-Zubr:,W sumie to dla CF dobrze by byfo
pracowa¢ w zakfadzie pogrzebowym,
bo klient spokojny i nie awanturujacy
sie; nie kaszlacy i nie prychajacy”. Nie
ma to jak czarny humor, ale pozostate
komentarze swiadczg o tym, ze mamy
spore szanse, aby znalez¢ prace wsrdd
zywych ©!

Marta Gliniecka
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Dzis$ zaczne od konca

Dzi$ zaczne od konca. Udato sie zosta-
wi¢ dom, dzieci, caty ten zgietk i jestem
w drodze do Falent. (Tekst uzupetniam
juz po powrocie i pézniej napisze o ca-
tym ,zamieszaniu’, ktére moj wyjazd wy-
wotat). Pisze do Was w pociaggu. W kon-
cu mam czas! Nic nie musze, nigdzie sie
nie spiesze, nikt niczego ode mnie nie
chce, moge po prostu siedziec i patrzec¢
w okno. I moge wszystko. Nie tylko te-
raz. Tak w ogole. Tak zyje. | juz.

Czes¢ z Was mnie kojarzy. Reszcie
sie przedstawie. Nazywam sie Agniesz-
ka llnicka, mam 36 lat i jestem chora
na mukowiscydoze. Z wyksztatcenia je-
stem dziennikarzem, obecnie, od kilku
miesiecy, pracuje w biurze, jako kadro-
wa. Od 20 lat mam przy boku mojego
cudownego meza, ktéry zostat nim 9 lat
temu. Od tylu tez lat jestem szczesliwg
mama Piotrka, a 4 lata temu dofaczyta
do nas Julia. Kocham moje dzieci ponad
wszystko, sg spetnieniem moich naj-
skrytszych snéw. Jednak chetnie zosta-
wie je na te dwa dni i wyrwe sie zdomul.
Choc¢ codziennos¢ inhalacji, lekow, insu-
liny i kaszlu rusza ze mnag, to jest to prze-
ciez tak naturalne, ze nie zwracam uwa-

gi. Dopiero, gdy pan w przedziale pyta,
gdzie sie zaziebitam, po raz tysieczny
kto$ przypomina mi, ze jest we mnie
cos innego. To moje del508F i G27V. Jak-
by nie byto. Napsuty mi w zyciu. Ale tez
nauczyly zycia chwila. Nie raz mowitam
Dozy¢ 18-tki,
zrobic studia, skonczyc 30 lat... Matymi

0 moich zatozeniach...

kroczkami, a udato sie dojs¢ tak daleko.
Tylko ja, moi najblizsi i ci, ktorzy poma-
gali, wiemy, ile to kosztowato nerwow,
pieniedzy, wysitkéw i paradoksalnie
zdrowia, aby znalez¢ sie tu dzisiaj. By-
wato roznie. Fizycznie i psychicznie. Lata
trucia sie antybiotykami bez wiekszych
efektéw, a z coraz to nowymi uczulenia-
mi i wiekszg odpornoscig na nie moich
Jpseudomonaséw”. Morze krwi z ptuc,
kilometry zuzytego papieru toaletowe-
go przy kolejnych biegunkach..., a ja
ciggle od nowa zaczynam na przekor
dziata¢ i prze¢ do przodu. Pojawiajg sie
coraz to nowe pomysty i plany do re-
alizacji. W wieku 8 lat, gdy postawiono
diagnoze, dowiedziatam sie od kolegdi,
ze nie dozyje 15 lat. Bo tak to jest przy
muko. Rodzice tez ustyszeli, ze dobrze,

7e majg drugie dziecko, bo ukoi ich

Autorka tekstu i dr Andrzej Pogorzelski (fot. Anna Kobytecka i Gabriel Paduszynski)

smutek po mojej stracie. Sorry siostra,
moze kiedys. Jeszcze nie wtedy, jeszcze
nie dzis i jeszcze nie szybko, mam na-
dzieje! Psychiczne doty tez probowaty
mnie powali¢. Po smierci mojej muko-
siostrzyczki najchetniej potozytabym sie
i nigdy wiecej nie wstata. Wczedniej, gdy
odchodzili kolejni przyjaciele i docho-
dzito do sytuacji, gdy na zdjeciach z wa-
kacji z dziesiagtki zostawatam sama, nie
byto fatwo. Zawsze jednak dostrzegatam
po jakims czasie fakt, ze jesteSmy w swo-
jej bezsilnosci, w swoim chorowaniu,
w swoim bolu tak petni zycia i z tyloma
planami w gtowie, Ze musze je realizo-
wac, poki moge. Dopdki mukodusicielka
paskudna daje mi dziata¢, bede to robic.
Bede realizowac te mate i te wieksze
marzenia. Chciatam mie¢ sypialnie na
poddaszu, a mieszkatam z rodzicami na
parterze. Zdziwienie mamy na wies¢,
ze kupujemy mieszkanie na trzecim
pietrze — bezcenne. Moja odpowiedzZ:
,Zawsze, gdy bede sie czuta gorzej, mo-
zemy sprzedac”. | tego sie trzymam. Sy-
pialnie oddatam na pokoj dla corci, ze-
sztam na dolny poziom mieszkania, ale
kondycja, jakg zyskatam, wdrapujac sie
do domku, zostata. | tak, mam wrazenie,
7e 7yjac sobie spokojnie, czesto nieswia-
domie, pomagam sobie najlepiej jak sie
da. Mam poranng pobudke — wszyscy
wiedzg, ze dzieci nie $pig do potudnia;
od razu rehabilitacje, gdy turlamy sie
po podtodze, gilgoczac do utraty tchu,
a pdzniej spacer niezaleznie od pogo-
dy, bo przeciez cos trzeba da¢ dzieciom
jes¢. A, i jeszcze dzieci uwielbiajg bawic¢
sie w berka, chowanego i kochaja jazde
na rowerze. Sama przyjemnos¢. A do
tego ile wydzieliny wychodzi! Ale nie
oszukujmy sie. Pomimo ze nie ma tez
dnia bez inhalacji, czasem to wszyst-
ko za mato i trzeba is¢ na oddziat. Nie
ma wyjscia. Pakuje moje 4 walizki: kilka
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ciuszkéw, duzo kosmetykdéw, wiecej
ksigzek i bardzo duzo jedzenia, i jazda
do szpitala. Kiedys bywatam na lecze-
niu (nie znam pojecia ,przeleczenie na
wszelki wypadek”) co drugi miesiac.
Dzis, od kilku juz lat, jezdze do Poznania
raz do roku. Nie zebym nie chorowata.
Po prostu nie mam czasu. Wole dbac
o siebie jeszcze bardziej, niz marnowac
czas z dala od dzieci i domu. Trzeba
sporo samodyscypliny, ale z tym radze
sobie przeciez od zawsze. To jest w nas.
Przeciez, gdy widze, Ze lepiej oddycham
po drenazu, nie bede go zaniedbywa-
ta. Moge wyjs¢ z domu z mniejszym
kaszlem, gdy jestem oczyszczona, to
przeciez warto. Wstaje wczesniej, zeby
zjes¢ porzadne sniadanie, bo wtedy nie
chudne i mam energie. Zycie kotem sie
toczy. A moje toczy sie zakreconym ko-
tem ©, Zzycie z muko jest zakrecone, ale

w duzej mierze zalezy od nas, czy damy
sie zapetli¢, czy pozwolimy temu kotu
przec¢ do przodu. Ja zrobie wszystko, co
W mojej mocy, zeby cieszy¢ sie jak naj-
dtuzej tym, co mam.

| witasnie che¢ wlania odrobiny
optymizmu w mtodych, $wiezo po dia-
gnozie rodzicow spowodowata mdj
wyjazd do Falent. Nie planowatam tego,
nie zastanawiatam sie, jak to zostanie
odebrane. Moze to byt bfad. .. Nie. Uwa-
zam, ze nie byfo tu niczego niestosow-
nego. Tez nie jestem szczesliwa, Ze nie
moge spokojnie, jak za dawnych cza-
sow, spotkac sie z innymi chorymi. Jed-
nak nie rozumiem facebookowej bu-
rzy... Chyba powinnismy zrozumie¢, ze
PTWM walczac o izolatki, poradnie czy
leczenie domowe, aby nie dochodzito
do szpitalnych zakazen, nie moze nam
zorganizowac legalnego spotkania. Tak

Bieganie jest mojq pasjq

Witam wszystkich! Nazywam sie Marcin
Matek, od 22 lat choruje na mukowiscy-
doze. Cztery lata temu wykryto u mnie
rowniez cukrzyce oraz astme. S to cho-
roby bezposrednio zwigzane z mukowi-
scydozg i wiem, Ze nie tylko ja zmagam
sie z nimi wszystkimi na raz. M&j obecny
stan zdrowia jest bardzo dobry. Ostatnie
leczenie dozylne odbytem w styczniu
2017 r. Leczenie nie byto spowodowane
nagtym pogorszeniem stanu zdrowia,
lecz przebytem je, aby utrzymac obec-
na kondycje oraz zapobiec wiosennym
infekcjom. W badaniu spirometrycznym
przed rozpoczeciem regularnych tre-
ningéw wartos¢ FEV, wynosita 3,91 [L]
68,2%. Natomiast z kazda kolejng wizyta
kontrolng w Instytucie Gruzlicy i Cho-
rob Ptuc w Rabce-Zdroju badanie spi-
rometryczne pokazywato coraz wyzsze
wartosci. Ostanie badanie ze stycznia
2017 r. wskazato: FEV, - 4,10 [L] 85,8%.

Przed rozpoczeciem mojej przygody
7 sifownig oraz bieganiem hospitalizacje
konieczne byty co najmniej raz w roku.
Odkad zaczatem systematycznie upra-
wiac sport, stan mojego zdrowia znacz-
nie sie poprawit.

Chciatem sie z wami podzieli¢, jak
sobie radze z chorobg oraz jaki wptyw
na nig ma bieganie.

Bieganie - niby sport jak kaz-
dy inny. Dla wielu ludzi jest to jedynie
hobby, ktére pomaga w utrzymaniu
dobrej kondycji oraz smuktej sylwetki.
Jednakze dla mnie ten sport ma o wiele
wieksze znaczenie. To nie tylko regular-
ne treningi, ktére staty sie dla mnie row-
niez pasja. Przede wszystkim bieganie
jest doskonatg forma rehabilitacji. Nie
oznacza to, ze odpuscitem sobie inha-
lacje i drenaze. Codziennie wykonuje
trzy inhalacje oraz biore okreslong daw-
ke lekodw. Bieganie oraz treningi sitowe
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samo jak zmienity sie sposoby rehabili-
tacji (ojjjj, zmienityl), tak samo zmienity
sie sposoby postepowania i catoscio-
wego podejscia do mukowiscydozy.
Macie racje, chorzy dorosli, ze komuni-
kacja kuleje, ze czujecie sie opuszczeni!
Ale to sie samo nie zmieni. Wspomdzmy
tych, ktorzy dziataja w naszym imieniy,
ktérzy dokonujg imponujacych rzeczy
na wielu polach wspdlnej walki (mam
nadzieje, ze sie wszystkim pochwalg)
i nie krytykujmy ich za wszystko, ale
piszmy (juz uruchomita kontakt Mag-
da Moranska — dzieki wielkie, Kobieto!),
dzwonmy, rozmawiajmy. Razem moze-
my wiecej. Nikt nie jest doskonaty i nie
od razu Rzym zbudowano. Docerimy to,
co mamy, i walczmy o wiecej, i wiecej,
i... . Ja nie powiedziatam ostatniego
stfowa ;-).

Agnieszka lInicka

Fot. 1-6 z archiwum autora

spowodowaty, ze zycie z cukrzyca stato
sie fatwiejsze. Systematyczne treningi
ustabilizowaty poziom cukru we krwi,
dzieki czemu nie musze podawac insu-
liny do kazdego positku — tak jak to byto
od czasu zdiagnozowania choroby. Nie
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mam juz nagtych skokéw glikemii, ktére
zdarzaty sie wczesdniej. Bieganie nie tyl-
ko wptywa na lepsza kondycje, wydol-
nos¢ ptuc, ale rowniez na inne organy
czy wspotistniejace choroby.

Bieganie daje mi nadzieje na lepsze
i dtuzsze zycie. Z kazdym pokonanym ki-
lometrem czuje, ze moge wiecej. Staram
sie, aby mukowiscydoza nie zatrzyma-
ta mnie przed kolejnymi wyzwaniami.
Mam nadzieje, ze to ja zatrzymam jej
postep w moim oraganizmie. Bieganie
pozwala mi oderwac sie od szarej rze-
czywistosci — choroby, pracy oraz in-
nych codziennych probleméw.

Regularne bieganie oraz udziat
w biegach daje miréwniez ogromng sa-
tysfakcje. Bardzo cieszy mnie zdobywa-
nie kolejnych medali oraz pokonywanie
coraz wiekszych odlegtosci. Dystans
mojego pierwszego biegu organizowa-
nego przez PTWM wynosit 5 km, nato-
miast ostatni, w ktérym bratem udziat,
to poétmaraton, czyli 21 km. Po prze-
biegnieciu linii mety jestem zmeczony,
ale szczesliwy. Czuje dume, ze pomimo
choroby jestem w stanie realizowac
moja pasje, jaka stato sie bieganie.

Sport w moim zyciu obecny byt,
odkad pamietam. Jako maty chtopiec
uczeszczatem na lekcje kung-fu, jednak
po pewnym czasie zainteresowatem
sie pitkg nozna. Zaczatem gra¢ w klu-
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bie sportowym w mojej miejscowosci.
Przez wiele lat gra w pitke sprawiata mi
ogromnga przyjemnosc. Niestety, ponad
dwa lata temu na treningu doznatem
kontuzji. Byto to zlamanie lewego oboj-
czyka. Kilka tygodni spedzitem w domu
w gipsie. Po $ciggnieciu gipsu podjatem
decyzje o rozpoczeciu treningdw na
sitowni. Byt to przetomowy moment
w moim zyciu. Nie chciatem by¢ juz dtu-
zej ,szczypiorkiem”. Chciatem wygladac
jak koledzy w moim wieku. Wazytem
wowczas 57 kg. Niska waga byta spo-
wodowana moimi chorobami.

Sitownia to nie tylko podnosze-
nie ciezaréw, ale rowniez bieganie. Po-
czatkowo byto ono jednym z etapow
kazdego treningu. Biegatem na biezni
po 15-20 min. Z kazdym treningiem
zwiekszatem tempo oraz dystans.
Pewnego dnia przegladajac Internet,
dowiedziatem sie, ze PTWM organizu-
je ,Bieg po Oddech” Bardzo ucieszy-
to mnie, ze w biegu mogga brac¢ udziat
osoby chore na mukowiscydoze. Na
poczatku myslatem, ze wezme udziat
tylko w tym jedynym biegu. Rozpocza-
tem przygotowania do biegu, aby byc
w dobrej formie. Trenowatem wéwczas
nie tylko na sitowni, ale réwniez w tere-
nie. Bieganie w terenie rozpoczatem na
poczatku maja. Byty to ciezkie treningji,
poniewaz bieganie w terenie to nie to
samo, co bieganie na biezni. Jest ono
o wiele trudniejsze, lecz po kilku tre-
ningach wiedziatem, ze bieganie to nie

chwilowe zainteresowanie, ale pasja na
cate zycie. Obecnie nie wyobrazam so-
bie zycia bez biegania i sitowni.

Cate lato przygotowywatem sie do
wrzesniowego biegu w Zakopanem.
Biegatem wtedy po 5 km co drugi dzien
lub codziennie. Im blizej byto biegu, tym
bardziej obawiatem sie, czy dam rade,
poniewaz bieganie w samotnosci i bie-
ganie z innymi uczestnikami to catkiem
co innego. Gdy nadszedt ten dzier -
04.10.2016 — wiedziatem, ze musze dac
7 siebie wszystko. Bytem bardzo szcze-
Sliwy, gdy zobaczytem, jak wielu ludzi
bierze udziat w biegu, ktérego celem jest
pomoc osobom chorym, takim jak ja.

Dystans 5 km udato mi sie pokonac
w czasie 25:25 min. Dato mi to 200-set-
na pozycje. Jak sie pdZniej okazato,,Bieg
po Oddech” byt moim pierwszym, ale
nie jedynym biegiem. Zafascynowat
mnie udziat w takich zawodach. W cia-
gu siedmiu miesiecy wzigtem udziat
w 10 biegach. Z kazdym kolejnym bie-
giem radze sobie coraz lepiej. Biorac
udziat w zawodach, pomagam nie tyl-
ko sobie, ale réwniez innym chorym,
dla ktorych zazwyczaj organizowane sg
biegi. Za kazdym razem chce by¢ coraz
lepszy i pokonac samego siebie.

Zawsze staram sie jak najlepiej
przygotowa¢ do biegu. W tygodniu
poprzedzajacym zawody nie wykonuje
zbyt intensywnych treningéw, aby nie
zmeczy¢ miesni i stawow. W dzien zawo-

dow zawsze staram sie dobrze wyspac,
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poniewaz ma to réwniez wptyw na efekt

koncowy biegu. Przed biegiem nie jem
ciezkich i ttustych positkdw. Zazwyczaj
rano jest to tost oraz jogurt. Natomiast
zaraz przed biegiem — banan. Nalezy pa-
mieta¢ o tym, aby odpowiednio ubrac¢
sie na bieg. Pod uwage nalezy wzigc
warunki atmosferyczne. Nalezy ubrac sie
tak, jakby byto 10 stopni wiecej, niz jest
na termometrze. Muszg to by¢ odpo-
wiednie, oddychajace, nie bawetniane
rzeczy. Zazwyczaj w pakiecie startowym
znajduje sie koszulka. Jesli organizator
nie wymaga wiasnie tej koszulki, biegam
w zaprojektowanej przez siebie koszulce.
W niej czuje sie najbardziej komfortowo
i dzieki niej, mam nadzieje — poszerzam
Swiadomos¢ ludzi na temat mukowiscy-
dozy. Przybiegajac na linie mety, czuje
sie bardzo szczesliwy i dumny z siebie,
lecz, niestety, jak zdazytem sie przeko-
nac, nie kazdy rozumie przekaz ptynacy
z mojej koszulki. Jest ona zwigzana bez-
posrednio z mukowiscydoza. W moim
najblizszym otoczeniu oraz na sitowni
znany jestem jako MukoMarcin. Wielkg
przykros¢ sprawia mi to, ze gdy po biegu
musze sie zatrzymac i uspokoic¢ kaszel,
ktéry mnie meczy zaraz po intensywnym
wysitku, niektorzy ludzie szepcza miedzy
soba:,Bierze udziat w biegu dla zdrowia,
a pewnie paczka papieroséw w torbie”
Najbardziej zabolato mnie, kiedy takie
sfowa ustyszatem od ratownika me-
dycznego. Moim zdaniem powinien on
zainteresowac sie, czy dobrze sie czuje,
a nie pochopnie osgdzac¢. Mam nadzieje,

ze dzieki mojemu bieganiu coraz wiecej
ludzi dowie sie, czym jest mukowiscy-
doza, oraz ze osoby na nig chore moga
rowniez uprawiac sport. Cieszy mnie to,
Ze coraz wiecej ludzi biega dla chorych
na mukowiscydoze. Juz w kilku moich
biegach widziatem osoby biegnace
w koszulkach oraz opaskach ,Biegu po
Oddech” Coraz czesciej na trasie biegu
takie osoby rozpoznajg mnie — dopingu-
ja i wspierajg, za co im bardzo dziekuje.
Zawsze, gdy docieram na mete, wiem,
Ze czeka na mnie moja narzeczona, kté-
ra mnie bardzo wspiera we wszystkim
i motywuje do dziatania. Gdy na trasie
biegu dopada mnie kryzys, uswiada-
miam sobie, ze robie to réwniez dla niej.
Agnieszka od czterech lat podtrzymuje
mnie walce z chorobga. Jest przy mnie
zawsze, kiedy jej potrzebuje. Za kazdym
razem towarzyszy mi podczas badan
kontrolnych. Byta réwniez ze mng na
,Biegu po Oddech” Brata w nim udziat
jako wolontariusz — wreczata medale na
mecie tym, ktérzy pobiegli dla chorych.
Od kilku miesiecy przygotowy-
watem sie do mojego pierwszego pot-
maratonu. Miatem nadzieje, ze uda mi
sie go przebiec w 2017 r. Nie myslatem,
Ze nastapi to tak szybko. Jednak z kaz-
dym kolejnym treningiem czutem, ze
jestem juz w stanie pokonac¢ dystans
21 km. 9 kwietnia 2017 r. wzigtem udziat
w 10. PKO Pétmaratonie Rzeszowskim.
W biegu tym brato udziat 1500 uczest-
nikow. Obawiatem sie, czy rzeczywiscie
dam rade go przebiec. Myslatem, Ze na
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mecie pojawie sie jako ostatni. Ku mo-
jemu zdziwieniu udato mi sie przybiec
na mete w czasie 1:59:36 godz. Okoto
100 metrow przed metg inny uczestnik
krzyknat, abym przyspieszyt, i poklepat
mnie po ramieniu. Dzieki niemu udato
mi sie ukoniczy¢ bieg w ciggu dwdch
godzin. W tym roku mam zamiar jeszcze
przebiec co najmniej jeden pdtmaraton
i dac¢ z siebie wszystko. W przysztosci
chciatbym wzig¢ udziat w maratonie. Je-
$li chodzi o bieganie, wzorem do nasla-
dowania jest dla mnie Pan Jerzy Wasil-
kowski. Marze o tym, aby w jego wieku
by¢ w réwnie dobrej formie.

Po kazdym biegu konieczne jest zre-
generowanie sie. Staram sie trzymac mo-
ich 5 podstawowych zasad regeneradji.
Nadrzednym elementem po biegu jest
doktadne rozcigganie sie, ktore powinno
trwac przynajmniej 15-20 min, wtedy
dbamy o nasze stawy. Systematyczna
dbatos¢ o ruchomos¢ stawdw skutecz-
nie zmniejsza ryzyko wszelkich kontuzji.
Wazne jest tez nawadnianie organizmul.
Nie jest zalecane wypicie catej butelki
wody na raz, ale nalezy to robi¢ stopnio-
wo, w ciggu kilku godzin. Wskazane jest,
aby zaraz po powrocie do domu wzigc
kapiel o temperaturze wody 10-25 stop-
ni Celsjusza. Po wysitku kazdy organizm
potrzebuje uzupetnienia zapasow gliko-
genu. Najlepiej w takim wypadku spraw-
dza sie owoc lub jogurt. Kolejny positek
nalezy zjes¢ przed uptywem 3 godzin. Po
treningu lub zawodach positek powinien
by¢ bardziej obfity i odzywczy. Na wia-
$ciwg regeneracje wplywa réwniez sen,
ktory powinien trwac okoto 8 godzin.

Gdyby nie rozpoczecie treningdw
na sitowni, mysle, ze nie rozpoczatbym
mojej przygody z bieganiem. Dzi$ po
ponad pottorarocznych treningach nie
wyobrazam sobie zycia bez biegania i si-
towni, wiem, ze dzieki temu utrzymuje
dobry stan zdrowia. Co najwazniejsze,
wyniki moich badan ciagle sie poprawia-
ja, a nie pogarszajg. Wzrosta réwniez masa
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Wkreceni w bieganie

Witam! Jestem tatg Patryka, 11-letniego
chtopca chorego na mukowsicydoze,
oraz biegaczem amatorem.

Rok temu, przed I,Biegiem po Od-
dech”organizowanym przez PTWM, zo-
statem poproszony o napisanie krotkie-
go tekstu o naszej rodzinie, ktory miatby
zacheci¢ do udziatu w tym biegu. Nosit
on tytut Bieganie to przeciez nasza pasja
(znajduje sie on na stronie Patryka www.
patrykwieczorek.pl).

W tym roku chciatbym Was, dro-
dzy rodzice chorych na mukowiscydo-
ze maluchow (bo dacie przyktad), oraz
Was, nieco starszych chorych, zmoty-
wowac do biegania, pokaza¢, gdzie i jak
to robi¢. Wiem o przynajmniej kilku oso-
bach, ktére po pierwszej edycji naszego
biegu zarazity sie mitoscig do biegania.
Tak, tak, pisze zarazity, bo to zarazliwe ©
i cieszytbym sie bardzo, gdyby po prze-
czytaniu tego tekstu cho¢ jedna lub

ciata. Rozpoczynajac treningi, wazytem 57
kg. Obecnie moja waga to 66 kg. Udato mi
sie przyty¢ nie tylko dzieki odpowiednie-
mu odzywianiu, ale gtéwnie przez przy-
rost masy miesniowej. Za kazdym razem
wykonuje moj plan treningowy z duza
dokfadnoscig, staram sie da¢ z siebie
wszystko. Wiem, ze tylko dzieki zdyscy-
plinowanym treningom mam szanse na
dtuzsze zycie, poniewaz na dzien dzisiej-
szy nie ma lekarstwa na mukowiscydoze.
Wszystkie stosowane przez nas, chorych,
leki pomagaja jedynie spowolni¢ rozwdj
choroby. Sport réwniez nas nie wyleczy,
lecz moze pomdc w utrzymaniu jak naj-
dtuzej dobrej kondycji. Uwazam, ze sport
powinien by¢ przepisywany chorym jako
lekarstwo, poniewaz stanowi idealne uzu-
petnienie fizjoterapii.

Moje osiagniecia oraz kazdy
start w zawodach dokumentuje na
FB (https://www.facebook.com/
mukomarcin). Chce, aby inni chorzy, ale
rowniez osoby zdrowe zobaczytly, jak
pozytywny wplyw ma sport na nasze
zdrowie. Nie zawsze jest fatwo, lecz trze-
ba sie starac i wierzy¢ w swoje mozliwo-
$ci. Do zobaczenia 3 wrze$nia 2017 na
starcie |l Biegu po Oddech”

Pozdrawiam!

MukoMarcin

jeden chory postanowit biega¢ regu-
larnie. Nie chce rozwodzi¢ sie tutaj nad
zaletami biegania lub innej aktywnosci
fizycznej, informacji na ten temat jest
w Internecie cafta masa i bezsprzecznie
udowodniony zostat zbawienny wrecz
wptyw na forme zdrowotng osob do-
tknietych muko. Jako przyktad wywo-
tam do tablicy osobe Jurka Wasilkow-
skiego, gdyby kto$ go jeszcze nie znat,
koniecznie musi poznac jego historie.
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Z/najdziecie Jerzego na FB i gwarantuje,
odpisze, pomoze, ba, nawet utozy plan
treningowy.

Wracajac do istoty sprawy, biegac
mozna wszedzie, jesli wyjdziecie na uli-
ce swoich miast i bedziecie szuka¢ par-
kow, laskow, miejsc oddalonych od drég,
zobaczycie, jak nas duzo. Najzdrowiej
biega¢ na miekkich, nieutwardzonych
nawierzchniach ze wzgledu na nasze
stawy. Warto kupic juz na wstepie odpo-
wiednie obuwie, gdyz to ono chroni nas
swoja amortyzacja. Na samym poczatku
proponuje przez pierwsze 2-3 tygodnie
spacerowac min. 3 razy w tygodniu, wpla-
ta¢ w nasze chodzenie marsz, nastepnie
trucht. Doktadny plan treningowy to
bardzo indywidualna sprawa, zalezy od
wielu czynnikéw, wiec nie podam ztote-
go srodka, kiedy zacza¢ biegac i w jakich
jednostkach czasowych badz kilometro-
wych, jednak kiedy bedziemy czuc, ze ten
nasz trucht nas juz tak nie meczy, warto
sprobowac biegac;, a kiedy bedziemy mu-
sieli, zmieniac bieg w marsz.

Jest sobota - jest Parkrun!

Polecam juz od samego poczatku po-
szukac klubow biegowych oraz loka-
lizacji Parkrun lub ,Biegam Bo Lubie”
w swojej okolicy. Moze troche wiecej

Fot. 1-3 z archiwum autora

o Parkrunie, gdyz to swietna inicjaty-

wa. S3 to cykliczne bezptatne biegi na
5 km z pomiarem czasu, organizowane
co sobote 0 9.00 w réznych miejscach
w Swiecie (m.in. w Australii, Kanadzie,
USA, Singapurze, Wielkiej Brytanii i wie-
lu innych). W Polsce Parkrun organizo-
wany jest w 45 réznych lokalizacjach.
Aby wzig¢ w nich udziat, trzeba zareje-
strowac sie na stronie Parkrun i pobrac
ze strony swoj kod paskowy, dzieki kto-
remu otrzymacie na maila wasze wyniki
wraz ze statystykami z biegow z catego
Swiata. Majac taki kod, mozecie wystar-
towac¢ w dowolnym Parkrunie na catym
Swiecie. Wszystkie doktadne informacje
znajdziecie na www.parkrun.pl, tam tez
sq lokalizacje tych bezptatnych biegdw.
Apeluje, nie bojcie sie startowac, nawet
jesli nie przebiegniecie catego dystansu.
W tych biegach startuja dzieci, seniorzy,
biegacze z psami czy tez osoby, ktére
chodza z kijami. Atmosfera na tych bie-
gach jest niezwykle rodzinna i gwaran-
tuje, ze bedziecie przyjeci z otwartymi
rekami. Taki start précz samego trenin-
gu to okazja do poznania tych bardziej
zaawansowanych biegaczy, ktérzy za-
wsze stuzg dobrg rada, to okazja, aby
podpatrzy¢ tych lepszych i oswajac sie
ze sportowa rywalizacja.

Imprezy biegowe
Kiedy bieganie Was wciagnie i bedziecie
chcieli juz wystartowa¢ w zawodach,

Jacy jesteSmy?

a jest ich w naszym kraju cate mndéstwo,
nie wahajcie sie ani chwili. Kalendarz za-
wodow znajdziecie na www.maratony-
polskie.pl. Poszukajcie czego$ w Waszej
okolicy i postawcie sobie za cel udziat
w biegu, na poczatek niech bedzie to
moze bieg rodzinny lub start z kijkami na
dystansie krotszym niz 5 km. Dla ambit-
nych wysportowanych osob, ktére bez
zadnego treningu s3 wstanie biegac,
niech bedzie to 5 km lub nawet 10 km.
U mnie wyglada to tak, ze procz gtéw-
nych biegéw (maraton i poétmaraton
w Krakowie) staram sie wybierac starty,
gdzie organizowane s3 réwniez biegi
dla dzieci. Taka forma spedzania wolne-
go czasu w weekendy z rodzing to cos
wspaniatego, précz aspektu zdrowotne-
go i dawania przyktadu swoim dzieciom,
czas spedzony wspdlnie cementuje na-
sze rodziny i wzmacnia wiezi.

Kluby i grupy biegowe

Razem z synem Patrykiem jestesmy tez
cztonkami grupy biegowej SPEED TEAM
BRZESZCZE oraz ZADYSZKA OSWIECIM,
ktora zrzesza wielu wariatéw biegowych
(od zupetnych amatoréw po prawie za-
wodowcdw). Fajnie jest czu¢ moc dru-
zyny, startowac w takich samych koszul-
kach i wzajemnie sie mobilizowa¢. Duzo
tatwiej biegac¢ z kims; kiedy umawiamy
sie z drugg osobg, musimy by¢ gotowi,
juz nie wykrecimy sie sami przed soba
wymowkami  typu: ,Mam lenia, wiec

MUKOWISCYDOZA 49/2017

43



Jacy jesteSmy?

moze jutro’, ,Dzi$ wieje (lub kropi), wiec
odpuszczam” itd. Zalet bycia cztonkiem
jakiej$ druzyny, klubu czy tez jakiejs gru-
py biegowej jest znacznie wiecej. Dzieki
bieganiu poznacie wielu wspaniatych lu-
dzi, bedziecie na biezaco z kalendarzem
imprez oraz wszystkimi informacjami
technicznymi dotyczacymi np. obuwia

Pasje, doswiadczenia, refleksje

czy odziezy biegowej. W naszej rodzi-
nie czekamy tylko, gdzie i kiedy pobiec
©, zwilaszcza dzieci, 5-letnia Julka oraz
11-letni Patryk, ktorych $ciany nie sg juz
w stanie pomiesci¢ medali.

Jesli chcecie dowiedziec sie o nas
wiecej, zapraszam na moj profil na FB
https://web.facebook.com/maciewie-

czor, gdzie po kazdym starcie procz
garstki zdjec¢ znajdziecie krotka relacje.
Mam nadzieje, Zze gros z\Was wystartuje
w Zakopanem 3 wrzesnia i bedzie oka-
Zja, aby poznac sie osobiscie. Serdecz-
nie zaprasza Wieczorek Team ©)!

Maciej Wieczorek

0 problemach z zytami i vascuporcie,
czyli strach ma wielkie oczy ©

W marcu trafitam do szpitala. Dosta-
watam wiele lekow dozylnie, ale jeden
z nich w szczegdlnosci niszczyt moje
zyty. Znacie to? Podanie leku, proé-
ba podtaczenia drugiego i... Nic. Bol
w rece, trzeba przektu¢. | tak kilka razy
dziennie. W ciggu niecatego tygodnia
miatam czternascie wenflondw, w tym

dwa w stopie.

Fot. Magdalena Moranska

Po tygodniu padfa propozycja.
Zafozenie vascuportu w znieczuleniu
0golnym. Krétka rozmowa z mama i mé-
wie, ze sie zgadzam. Zgtoszono mnie,
zabieg w czwartek. Jeszcze dwa dni.
| tu pojawit sie problem. Nastepnego
dnia przyszla pani anestezjolog. Opo-
wiedziata o zabiegu, przekazata wszyst-
kie wazne informacje i udzielita odpo-
wiedzi na nasze pytania. Po jej wyjsciu
pojawit sie u mnie strach. Czy to bez-
pieczne? Czy nic mi sie nie stanie? Czy
to dobrze, Ze sie zgodzitam?

Z pomoca przyszta mi starsza kole-
zanka (pozdrawiam Anetke ©). Rozmo-
wa przez telefon duzo mi data, rozwiata
chwilowe watpliwosci. Powrdécito prze-
konanie, ze jednak chce mie¢ port.

Mimo wszystko wieczorem zno-
wu dopadt mnie stres. Jednak juz rano
jak zawsze usmiechnieta przywitatam
pielegniarki i czekatam. A im dalej, tym
gorzej. Znowu obawy. Znowu lek. Zno-
wu niepotrzebne pytania i niepokdj. Po
15.00 przyszta pielegniarka i oznajmita
nam, ze wotajg na zabieg. Zawieziono
mnie na blok operacyjny, gdzie powita-
ta mnie grupa pielegniarek, lekarz i ane-
stezjolog. Wyproszono mame i skiero-
wano mnie na sale.

Na miejscu wszystko przebiegto
sprawnie. Podtgczono mnie do EKG, za-

tozono pulsoksymetr. Potem poczutam
bol w rece, przytozono mi maseczke
i zasnetam. Obudzitam sie na sali wy-
budzeniowej. Czutam sie dobrze, ale
miejsce, gdzie zatozono port, mimo
podanych lekéw bolato. Jeszcze nie
do korica wybudzona stwierdzitam, ze
bez sensu sie zgodzitam. Po powrocie
na oddziat dostatam paracetamol. | bél
ustat. Po kilku dniach nie musiatam do-
stawac juz lekéw przeciwbodlowych.
Dowiedziatam sie, ze na bloku dosta-
tam stabsze leki, dlatego mogto tak
bole¢. Na oddziale bezproblemowo
pobierano mi krew, podtaczano kro-
plowki. | koniec z wenflonami, koniec
z boélem!

Do wszystkich chorych, ktérzy
nie wiedza, czy zatozy¢ vascuport: TAK!
Mdj strach byt niepotrzebny, bél nie byt
ogromny. Bolato, bo byty szwy. To jedy-
ny rodzaj niedogodnosci ©. Poza tym
dojscia nie wida¢. U mnie troche wy-
réznia sie zytka odchodzaca od portu,
poniewaz jestem ,troche” za chuda ©.
Jedno jest pewne: gdy z tym portem
przyjdzie mi sie pozegna¢, na pewno
poprosze o drugi. Leczenie jest o wiele
przyjemniejsze, gdy nie trzeba zmieniac
wenflondéw trzy razy dziennie ©.

Dominika Moranska, 14 lat
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0 problemach z zylami — komentarz

mamy

Dominika jest bardzo dzielna. Z usmie-
chem na twarzy daje sie ktu¢ po kilka
razy dziennie, cierpliwie, z pokora. Za-
wsze budzi tym sympatie pielegniarek.
Jednak gdy podczas ostatniego pobytu
w szpitalu w 7 dni miata 14 razy zakfa-
dany wenflon, nie liczac préb wkiucia,
zdecydowatysmy wspdlnie z doktorem,
7e trzeba powiedziec¢: ,Dos¢” Rece byly
cate w krwiakach, nie byto miejsca na
nowe wkiucia. Vascuport wydawat sie
nam najlepszym rozwigzaniem. Oczywi-
$cie byly obawy, nie tylko Misi, ale i moje.

Jak zniesie kolejng narkoze? Czy dojscie
nie bedzie przeszkadzato w codziennym
funkcjonowaniu? Czy nie bedzie rzucato
sie zbytnio w oczy? No i oczywiscie — czy
to bezpieczne? Ale wystarczyto spojrzec
na rece coérki, aby podjac jedyna stuszna
decyzje. Zakiadanie vascuportu trwato
ok. 1 godziny. Po wybudzeniu Dominika
byfa ,mafo szczesliwa"z podjetej decyzji,
gdyz byla cata obolata. Jednak srodki
przeciwbolowe sprawity, ze szybko za-
czeta sie usmiechac. Port byt uzywany od
razu. Juz tego samego dnia dostata przez

niego leki, a po 2 dniach mozna byto od-
stawi¢ $rodki usmierzajgce bdl. To byta
naprawde dobra decyzja. Rana szybko
sie goi. W chwili obecnej zostaty dwie
blizny, ktére z czasem beda jeszcze mniej
widoczne, aby dojrze¢ reszte, trzeba sie
naprawde bardzo przyjrze¢. Czesto ro-
dzice, a takze chorzy majg obawy przed
zatozeniem dojscia, jednak pamietajmy,
7e to nie fanaberia, a jedynie stuszne
rozwigzanie, aby leczenie przebiegato
sprawnie i bez bolu.

Magdalena Moranska

Czy mukowiscydoza to wyrok?

Czy mukowiscydoza to wyrok? Czy
choroba ta skresla nas juz na starcie?
Czy ta ciezka, Smiertelna, nieuleczalna
choroba genetyczna moze by¢ prze-
szkodg - zaporg w budowaniu masy
miesniowej, czy uniemozliwia nam
dobry wyglad i stawia nas pod przy-
stowiowa $ciang? Choruje na muko
od urodzenia, bo innej mozliwosci
tutaj przeciez nie ma - z mukowiscy-
dozg sie rodzimy, mamy jg w genach.
Podstawa prawidtowego leczenia jest
jak najszybsze rozpoznanie choroby,
nastepna wskazéwka jest systema-
tycznosc¢ w podejsciu do leczenia. Moj
przepis: wszystko pouktadane z zegar-
kiem w reku. Nie ma mozliwosci, bym
odpuscit cokolwiek, bo np. dzisiaj czu-
je sie lepiej, to nie wezme lekow lub
czegos$ nie zrobie. W tej chorobie sto-
sujemy leki, drenaze inhalacje itp. co-
dziennie, czy czujemy sie fatalnie, czy
czujemy sie wysmienicie. Kolejnym

Fot. 1-3 z archiwum autora
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krokiem jest dieta, dieta i jeszcze raz
dieta bogata w biatko, weglowodany,
ttuszcze, bez tego ani rusz — na moim
przyktadzie: im wieksza masa ciata,
tym wieksza odpornos¢, a co za tym
idzie, zaden syf nas nie ztapie. Moze
to wszystko wyglada groZnie i strasz-
nie, ale, niestety, choroba nas wybrata
i nie mamy na to zadnego wptywu;
lecz wykonujac wszystko systema-
tycznie, to my decydujemy, a nie cho-
roba. Przez cate zycie odmawiatem
sobie wielu przyjemnosci — sam obra-
tem jednak ten kierunek”: wybratem
idealnos¢ i punktualnos¢. Jak to moja
zona mowi: ,Zawsze musisz robi¢ ten
kat prosty ©". Wszystko musi by¢ wy-

konane idealnie, lecz mozecie mi za-
ufa¢ — systematycznosc i poswiecenie
to najlepszy lek, lepszego jeszcze nikt
nie wymyslit i co najwazniejsze nie
jest na recepte © i nie trzeba sie przej-
mowac, czy bedzie refundowany! Tak
ze odpowied? na pytanie:,Czy choro-
ba to wyrok?” jest prosta: nie, to tylko
maty dodatek, ktory nie ma szans, by
stanat nam, chorym, na przeszkodzie,
musicie tylko sami wybrac, co jest dla
Was wazniejsze i najwazniejsze. Stosu-
jac rozne podejscia do choroby, meto-
da préb i btedow doszedtem do tego,
co osiggnatem. Mam 32 lata, odpukac
jeszcze nigdy nie lezatem w szpitaly,
nie przechodzitem dozylnego leczenia
itd. (raz miatem jakies przeswietlenie,
bo zjadtem gwoZdzia, ale to juz inna
bajka), chodzitem zawsze do szkoty
(zaliczytem catg szkote podstawowa,
cate technikum), kilka lat akrobatyki, 5
lat break dance, kilka lat capoeira, od-
kad datem rade do dnia dzisiejszego
sitownia (to juz 16 lat wybito) — caty
czas bytem wsréd ludzi i z ludzmi. Za
wszystko, za cate podejscie do mojej
zyciowej przygody, kariery, truddw,
wyrzeczeri, wesotosci, smutkow, za
cate poswiecenie dziekuje rodzi-
com, bo oni przeszli i przezyli bardzo
duzo - $mier¢ pierwszego dziecka,
a teraz strach o drugie dziecko, juz

doroste, niby rozsadne, ale zawsze
strach pozostanie w ich oczach i ser-
cu: ,Co ten pieron wymysli nowego”.
Dziekuje Wam, Ze jestescie i ze zawsze
moge na Was liczy¢, dziekuje tak-
7e mojej zonie, bez ktérej na pewno
bym sobie nie poradzit. Dzieki, ze ze
mna wytrzymujesz, chodz widze, ze
czasami juz para ucieka Ci uszami ©.
Dziekuje wszystkim, na ktérych za-
wsze moge liczy¢. Nie moge poming¢
tutaj dra A. Pogorzelskiego, ktory jest
ze mnga od poczatku i przezylismy ra-
zem niejedno. Muko nie skresla nas
ani na starcie, ani nigdy, to tylko pro-
ba, czy damy rade? A co, nie damy?
Damy!ll Zapraszam wszystkich, jesli
macie jakie$ pytania, watpliwosdi,
zapraszam wszystkich, ktérzy szuka-
ja porady, odpowiedzi na nurtujgce
pytania. Moim zdaniem najlepiej na
pytanie moze odpowiedzie¢ ktos, kto
juz przezyt troche tego g..., jakim jest
muko (mozliwe, ze sie myle). Zycze
mitej lektury i sorki, jesli jest niestyli-
stycznie i ,mato poetycznie” ;-), ale na
pewno jest szczerze i prosto z serca
— wpisy nie byly nigdy moja mocna
strong, ale staram sie dla Was, bo nie
jestescie sami ©.
Pozdrawiam!

Tomek
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Prawie jak w spa

Chocbym nie wiem jak nie chciafa i tak
musze jechac kazdego roku do szpitala.
Co prawda teoretycznie moge rzadziej,
ale obawiam sie, ze mdj stan zdrowia
bytby wtedy nieciekawy. | tak, czutam
sie zatkana, zawalona i z uczuciem le-
73cego na klatce piersiowej ciezkawego
kamienia (zwfaszcza zaraz po obudze-
niu). Termin zostat wybrany, ustalony
i zaakceptowany przez wszystkie zainte-
resowane strony, tzn. szpital, mnie i ro-
dzine ©. Ponadto zostat zaangazowany
kolega meza, ktéry akurat w tym samym
czasie musiat jechac na trzydniowg de-
legacje, ale summa summarum okazato
sie, ze moj wyjazd opdznit sie o kilka dni.
| do szpitala zawidzt mnie maz.
Wyjezdzalismy w zigh, mimo Ze to
byt koniec kwietnia ©. Wzietam wiosen-
ng kurteczke i wiosenne buty, i szczelnie
wszystko zapinatam, zeby mnie nie za-
wiato... Jak zwykle trzy torby, torebka,
poduszka i zgrzewka wody wygladaty,
jakbym wybywata na kilka miesiecy, a nie
na dwa tygodnie. Ale w sumie nawet
jakbym na 3 dni ruszata sie z domu, to
i tak niewiele mniej musiatabym zabrac.
Ubrania na zimno i na nagte gorgco, dwa
inhalatory, leki podstawowe i mniej pod-
stawowe, bo jakby mnie gardto bolato?
A bolato, po fiberoskopii miatam je tak
zdarte, Ze sie juz martwitam, czy to nie
jakas infekcja mnie dopadta. Infekcja
na szczescie nie, ale za to pojawita sie
opryszczka. Oczywiscie na to nie byfam
przygotowana, bo opryszczke miewam
raz na kilka lat. Na szczescie poratowata
mnie pani z sgsiedniej sali plus oktady
z sody oczyszczonej. Udato sie dziado-
stwo zdusi¢ — w zasadzie — w zarodku.
Podczas tego leczenia dostatam
apartament — sale dwuosobowg z fa-
zienka! Kto nie lezat w szpitalu przez
dwa tygodnie w sali piecioosobowej

7 chrapigcymi starszymi paniami, ktore
tazg po tejze sali od 5.00 rano, a ktada
sie spa¢ po 18.00, nie zrozumie mnie.
Ten, kto lezat, wie o czym mowie. | jak
doceniam to, ze mogtam liczy¢ na takie
luksusy... Ale to jeszcze nie wszystkie
zbytki, na jakie sie zatapatam tym razem.
O czym za chwile ©.

Batam sie mysle¢, co tym razem be-
dzie z wenflonami. Nieraz jakos zyty sie
znajdowaty, a nieraz nastawiatam sie na
tzw. wktucie centralne. Brutalnie rzecz uj-
mujac, whija sie cewnik w zyte podoboj-
czykowq lub udowa ©. Na samg mys|
mozna zemdle¢. Oswajam sie co roku
7 tg mysla, ze kiedy$ bede musiata. . ., ale
chyba nikt nie umie sie na to przygoto-
wac. Tym razem jednak miatam wiecej
szczescia niz rozumu i kolokwialnie po-
wiem, ze UJECHALAM 13 dni leczenia
Huraaaaalll
Nie wiem, jak to sie stato, komu zawdzie-
czam ten cud, ale fakt pozostaje faktem.
Cafg jesiert i zime regularnie jadtam na-
turalng witamine C. Moze to dzieki niej?
Pobyt w szpitalu byt wiec tym razem
w ogole bezbolesny i tak to mozna sobie
leze¢. No i lezatam, przez pierwszy week-
end prawie z t6zka nie wstajac. Czytatam,
ogladatam, jadfam i lezatam. | tego mi
byto wiasnie potrzeba. | samotnosci. | to
dostatam. Po kilku dniach miatam juz to-
warzystwo, ale cudowne, wiec przycze-
pic¢ sie nie ma do czego ;-).

Szczegodtowe fotorelacje z przele-
czenia przedstawiatam na Facebooku,
jak rasowe celebrytki, ktére lezac w szpi-
talu, informujg o tym wszystkich, wiec
i ja nie chciatam by¢ gorsza ;-). Stowa
otuchy i wsparcia od grona wspaniatych
znajomych sa nie do przecenienia i tu
zblizam sie do clou catej historii. Otéz,
sg na tym Swiecie wspaniali ludzie,
z wielkim sercem, ktérzy nam, chorym

Jacy jesteSmy?

na mukowiscydoze, pomagajg bezin-
teresownie. Prosze sobie wyobrazi¢, ze
lezac w szpitalu, marzy sie o dobrym
jedzeniu. Nie zimnawej, niestonej i nie
wiadomo co przypominajacej brei, tyl-
ko porzadnym obiedzie, z porzgdnym
deserem i kawkga do tego.

Na Facebooku Pani Matgosia Mis-
sal-Cegtowska zapytata mnie, jakie mam
zyczenia odnosnie do obiadu, a wszystko
mi przywiezie ©. Zatkato mnie z wrazenia
do tego stopnia, ze nic nie wymyslitam —
zdatam sie na Panig Matgosie. | tak, w nie-
dzielne wczesne przedpotudnie, gdy inni
jeszcze poleguja w t6zku badZ wracajg
z kosciofa, na oddziat wpadfa z wielkg
energig Pani Matgosia, a za Nig, z kolejny-
mi torbami, Jej maz — Pan Jan. Przytachali
obiad dla osmiu Mukolindw!lll Zaserwo-
wano nam: zupe cytrynowg (pychal Ja-
dfam po raz pierwszy!), a na drugie danie
kluseczki plus sosik z mieskiem i trzy ro-
dzaje surowek. Tyle tego byto, ze klusecz-
ki zjadtam na raz tylko potowicznie, inne
Mukole tez, bo jeszcze czekat na nas SER-
NIKII Myslatam, Ze umre z przejedzenia. ...
Tak to sobie mozna jechac do szpitala: nic
nie boli, pobyt w apartamencie i na doda-
tek pyszne jedzenie! Dostownie jakbym
byta na urlopie w jakims$ SPA. .. Brakowa-
to tylko basenu i drinkéw z parasolka ;-).
,Drinki” co prawda leciaty w kropléwce,
ale to jednak nie to samo.

Nie wiem, jakimi stowami podzie-
kowa¢ Pani Matgosi Missal-Cegtowskiej
i Panu Janowi Cegtowskiemu (wiasci-
cielowi Hotelu Max Lubon) oraz kucha-
rzowi Panu Mateuszowi Missalowi. ..
/ catego serca Wam dziekuje ja i inni
chorzy, ktérzy nie raz mieli okazje spo-
tka¢ sie z Wasza wspaniatomyslnoscia
i bezinteresownoscia. Jestescie wielcy!
DZIEKUJEMY <3

Joanna Jankowska
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Marzenia sie spelniajq

Marzenia sie spetniajg. Przekonatam zmu i przy wsparciu

sie o tym, gdy 26 czerwca, dwie mi- Swietnych lekarzy oraz
nuty po potnocy, po 8 godzinach rodziny, udato sie - zo-
od podania oksytocyny, zobaczytam statam mama! Mam piek-
swojg najpiekniejsza cérke Anasta- na corke — w skali Apgar
zje. Pomimo wielu obowigzkow, ja- dostata 10 na 10 mozli-
kie niesie ze sobg mukowiscydoza wych punktow.
- udato sie. Pomimo 5 infekgji prze- To pokazuje, ze na
bytych w cigzy — udato sie. Pomimo przekoér temu, ze choroba
rygorystycznych inhalacji, lekéw, fi-
zjoterapii — UDALO SIE. Poréd zostat

wywotany z powodu dusznosci, kté-

nie daje o sobie zapomniec
i dodwiadcza nas kazdego
dnia, my sie nie poddajemy.
re sie nasilaty z kazdym miesigcem Udowadniamy sobie i pokazu-
przez rosnacy brzuch. Widziatam to jemy innym, ze jeste$my nor-
zamieszanie, gdy wesztam na izbe malni i mozemy wies¢ NORMAL-
przyje¢ w 9 miesiacu cigzy, ledwo NE Zycie. Trzeba o siebie dbac
tapigc oddech. Poczatkowo moja i stawiac sobie cele, ktore realizu-
Pani doktor prowadzaca cigze od jemy do korica, pomimo trudéw.
razu zamowita ,cesarke” Jednak Na koniec chce podziekowac
po przyjeciu mnie do szpitala, mojej mamie, mojemu narzeczone-
gdy wszystko sie troche uspo- mu (ze wstaje w nocy do matej ©)
koito, postanowitam urodzi¢ oraz lekarzom. Bez tych wszystkich
dziecko sitami natury i udato 0sOb by sie nie udato. Teraz mam
sie! Urodzitam sitami natury nowa motywacje do zycia i szczescia,
zdrowg céreczke o wadze
3460 g. Mam 20 lat i cho-

ruje na mukowiscydoze.

powdd, aby kazdego dnia wstac i nor-
malnie funkcjonowac. Zyje dla corki,
aby zobaczy¢, jak dorasta.

Mocno wierzytam w moz-
liwosci mojego organi-

Ola
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Galeria dzidziusiow

Bo to usmiech dziecka daje nam che¢ do zycia

(cytat z Internetu, autor nieznany)

Witamy w naszej Galerii Dzidziusiow Anastazje ©. Rodzicom serdecznie gratulujemy i dziekujemy za piekne, przystane
w trybie ekspresowym zdjecia. Niech usmiech coreczki bedzie dla Was nagroda i sita napedowa w pokonywaniu trudéw
dnia codziennego!

Redakcja

Anastazja, urodzona 26 czerwca 2017 r.,
waga 3460 g, cérka Aleksandry Gwadery
i Kacpra Krzysztofika
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Kacik poetycki: Noc Swietojanska, noc
czerwcowa

Wiekszos¢ ludzi lubi lato i zwigzane z nim ciepfo, dtugie dni i krétkie noce. Gdy swieci storice, wydaje nam sie, ze mamy mniej
problemdéw i czesciej na naszych twarzach gosci usmiech. Chce nam sie czesciej smiac, bawic i jestesmy dla siebie zyczliwsi.

Wihasnie minefa najkrétsza noc w roku, zwigzana z letnim przesileniem Storica. Te noc, przypadajaca na 21-22 czerwca,
Stowianie czcili jako noc kupaty (zwang inaczej sobdtka). Kosciot katolicki, chcac wykorzenic ten poganski zwyczaj, zasymilowat
go z wigilig Swietego Jana Chrzciciela, obchodzong w nocy z 23 na 24 czerwca. | dzi$ czesciej méwimy i obchodzimy noc
Swietojanska.

Ta jedyna w swoim rodzaju noc poswiecona jest przede wszystkim zywiotom wody i ognia, majacym oczyszczajgca moc.
To réwniez swieto mitosci, ptodnosci, storca i ksiezyca. Podczas tej nocy dziewczeta rzucaty w nurt rzeki wianki. Wrézono,
palono ogniska. Skakanie przez ogniska i taniczenie wokoét nich miato oczyszczad, chroni¢ przed ztymi mocami i choroba.
Szukano tez kwiatu paproci, ktérego zdobycie oznaczato pomysiny los.

Noce czerwcowe, parne, gorace, sg natchnieniem réwniez dla poetow. Joanna Jankowska

»Noc Rupaty”

Wianki puszczane na wode

niosq mitosci iskre

z wrozbq, z kupalq,

by polqczy¢ mezczyzne z kobietq...

,Kwiat jednej nocy”

Zakwita raz, tylko raz, bialy kwiat.

Przez jednqg noc pachnie tak, ach!

Przez takq noc Krélowa Jednej Nocy oglgda swiat.

A Swiatto dnia zdmuchuje kwiatu ptomien na wiele lat.

Ogien sobotkowy do rana
niect zar kochania

z nadziejq, z ogniskiem,

by polqczyc ich losy zyciem...

Zapala sie tylko na pare chwil,

Gdy caly swiat wokét $pi, ach!

A pachnie tak jak piotun i wanilia — kwiat, bialy kwiat.
Przez takq noc Krélowa Jednej Nocy oglgda swiat.

Kuwiat paproci rozwiniety nocq

I$ni raz na sto lat jawq

z zapowiedziq, z nadziejq,

by polqczyé cztowieka z przyszitosciq...

Ten dziwny kwiat sekret moj dobrze zna:

Raz kocham na wiele lat, ach!

Oczami snu spojrzymy zakochani na caty swiat.

I nie wie nikt dla kogo zakwitniemy, ja i ten kwiat.
Moj sekret zna bialy kwiat,

Grafitowa, piekna noc, noc kupaty Moéj sekret zna bialy kwiat.

mowi latem, ma skarby
z urodzajem, z ptodnosciq,
by potgczyc wiare z tradycjq...

Jonasz Kofta

. ’ . )
Aleksandra Baltissen » nga Zdjy Spdd‘ ajqce
Z twoich ramion widze niebo drzqce rozkoszq...

Spadta gwiazda. I druga, i trzecia.
Prawdziwa to epidemia!

,Kwiat paproci” (fragment)

Zakwita w puszczach dziwny kwiat paproci,

Na jednq chwile w tajemniczym cieniu
Caly swiat blaskiem czarodziejskim zloci,
Lecz mozna tylko dotkng¢ go w marzeniu.

Adam Asnyk

Widac¢ dzisiaj niebem jest ziemia,
dlatego sie gwiazdy przenoszq...

Maria Pawlikowska-Jasnorzewska
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yNoctes Aninenses” (fragment)
— Presn 0 nocy czerwcowej

Ja jestem noc czerwcowa,
krolowa jasminowa,

zapatrzcie sie w moje rece,
wstuchajcie sie w Spiewny chod.

Oczy wam snami dotkne,
napoje dam zawrotne

i niebo przed wami rozwine
Jjak rulon srebrnych nut.

Oplgcze was to niebo,
klarnet uczynie z niego
1 bedzie buczal i huczal,
1 na manowce wiodt.

Ja jestem noc czerwcowa,
Jjasminowa krélowa,

znaki moje sq: szmaragd i rubin,
1 piesit moja silniejsza niz gtod.

K.l. Gatczynski

o

W czerwcu, o pigtej rano,

W rézowej, stonecznej stolicy
Ide srodkiem najszerszej ulicy,
Ide srodkiem najszerszej ulicy!

Jak tam jasno, jak tam daleko

Za tym mostem blyszczqcym, za rzekq!
Ach, jak jasno i jak daleko!

Mocno mi, pieknie i miodo!

Pojde mostem nad spokojnq wodg,
Potem polem, potem zielonym polem
Pojde w dal,

Tworczosé

, W noc czerwcowq”

Ciepla, jasna noc czerwcowa,
Won duszqcq kwiatéow $le.
Rozmarzony swiat sie chowa
W ksiezycowej, srebrnej mgle.

Przy kwitngqcej siedzqc lipie
Bialych chmurek sledze bieg,
Wietrzyk z géry na mnie sypie
Kwiatoéw snieg.

Z wolna gltowa na piers spada
I zachodzi cieniem wzrok...
Rzeczywistos¢ sptywa blada
W poplqgtanych widzen mrok.

Czyli czuwam, $nie lub marze?

Nie poznaje dobrze sam,

Jakies kwiaty, jakies twarze

W oczach mam.

W piersiach dawnych wzruszen dreszcze,
Dawne burze w sercu wrq...

Nie wiem, co jest prawdq jeszcze?

A co sennych marzen grq?...

Czy musneta czoto drzqca
Pieszczotliwa miekka dton?
Czy to nocny motyl trqgca
Mojq skron?

Czy to przeszlos$é wstaje zywa?
Znanych gtoséw stodki chor
Smutnq skargq mnie przyzywa?
Czy to w dali szumi bor?

Czy to w lisciach twarz widziadla?
Czy ksiezyca promien drzy?

Czy to rosa nagle spadta?

Czy tez tzy?

Adam Asnyk

Jakby upity czystym, przezroczystym alkoholem.

Julian Tuwim
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Recenzje: ulubione ksigzki, filmy, muzyka
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Kulturalny zastrzyk: W drodze do domu

Cztowiek wyrusza w podréz, aby odkry-
wac nowe $wiaty, zdobywac doswiad-
czenie. Wazny jest nie tylko cel we-
drowki, ale tez osoby, ktore spotykamy
na swojej drodze.

Otym, jak wiele moze zmieni¢ w na-
szym zyciu jedno spotkanie, opowiada
powies¢ Lucindy Riley Dziewczyna na
klifie. Akcja zaczyna sie w chwili, gdy
trzydziestoletnia rzezbiarka — Grania —
opuszcza Nowy Jork i wraca do rodzinnej
Irlandii, aby uporac sie ze stratg nienaro-
dzonego dziecka. W czasie spaceru brze-
giem morza spotyka stojaca na krawedzi
klifu osmiolatke. Czy tajemnicza Aurora
Lisle odmieni zycie bohaterki? A moze
losy obu rodéw juz wczesniej byty ze
sobg zwigzane?

Powies¢ Lucindy Riley czyta sie
Z przyjemnoscia i zaciekawieniem. Dodat-
kowym atutem s3 elementy kompozydji
szkatutkowej, polegajacej na wpleceniu
w gtowng opowies¢ pobocznych historii.

LUCINDA
RILEY
DZIEWCZYNA NA KUIFIE

Okfadka powiesci Lucindy Riley: www.wydaw-
nictwoalbatros.com/ksiazki/1286/d_1860.jpg

W ten sposéb poznajemy nie tylko histo-
rie glownej bohaterki, ale tez dzieje jej
matki czy babki, ktéra zyta w czasie | woj-
ny $wiatowej. Ksigzka pokazuje, ze losy
ludzi splataja sie ze sobg nieoczekiwanie,
odmieniajac zycie bohaterdw.

Podobne przestanie odnajduje-
my w filmie, ktory zostat nominowany
w kilku kategoriach na tegorocznej gali
Oscarow. Lion droga do domu (2016) to
ekranizacja autobiograficznej powiesci
Saroo Brierley’a. Film opowiada histo-
rie piecioletniego chtopca, ktory wsia-
da do przypadkowego pociggu i budzi
sie pottora tysigca kilometréw dalej,
w Kalkucie. Nie potrafi powiedzie¢, kim
jest i skad pochodzi, przez co trafia do
adopcji. Po wielu latach postanawia od-
nalez¢ swojg prawdziwg rodzine.

Obie opowiesci taczy watek od-
krywania tozsamosci oraz poszukiwania
wiasnych korzeni. Bohaterowie wyruszaja
w droge, bo utracili cos waznego. Saroo

£ RO BRIERLEY

pragnie odnalez¢ matke. Nie potrafi sta-
wi¢ czofa przysztosci, dopoki nie upora
sie z duchami przesztosci. Grania cierpi
po stracie dziecka. Wraca do domu, bo
nie potrafi zmierzy¢ sie z terazniejszoscia.
W jej przypadku podréz to rodzaj uciecz-
ki. Saroo trafia pod opieke kochajgcej ro-
dziny, ktéra pragnie zapewni¢ mu ciepfo
i bezpieczenstwo. Grania probuje otoczyc
mitoscig i troska zagubiong dziewczynke.
Mozna powiedzie¢, ze wedréwka obu
bohaterow ma tez charakter symbolicz-
ny, odbywajg wewnetrzng podrdz, aby
powrdcic z nowg wiedzg o sobie. Jak ma-
wiat gtowny bohater filmu The Truman
Show: Nie da sie odejs¢ na tyle daleko,
aby nie zacza¢ wracac¢” Droga powrotna
bywa dtuga i trudna, ale czesto towarzy-
szy jej odkrycie, ze dom to nie tylko miej-
sce, ale przede wszystkim ludzie, ktorzy
otaczajg nas zrozumieniem i wsparciem.

Marta Gliniecka

- |

-
=
=1

Okfadka powiesci Saroo Brierley’a: http://majka-
bloguje.blogspot.com/2016/11/
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Na straganie

Na straganie w dzief targowy
Takie styszy sie rozmowy:

.Moze pan sie o mnie oprze,

Pan tak wiednie, panie koprze".
.C0z sie dziwi¢, méj szczypiorku,
Leze tutaj juz od wtorku!”

Rzecze na to kalarepka:
.5Spéjrz na rzepe - ta jest krzepkal”

Groch po brzuszku rzepe klepie:
.Jak tam, rzepo? Coraz lepiej?"
.Dzieki, dzieki, panie grochu,
Jako$ zyje sie po trochu.

Lecz pietruszka - z tq_jest gorzej:
Blada, chuda, spaé nie moze".

LA to feler" - westchnat seler.

Burak stroni od cebuli,
A cebula dof sie czuli:

.Méj buraku, méj czerwony,
Czybys nie chciat takiej zony?"

r g oy

Burak tylko nos zatyka:
.Niech no pani predzej zmyka,
Ja chce Zone mieé buracza,
Bo przy pani wszyscy ptacza’.

LA to feler" - westchnat seler.

Naraz stychaé gtos fasoli:
.Gdzie sie pani tu gramoli?

"

.Nie bad? dla mnie taka wielka" -

Odpowiada jej brukselka.

.Widzielicie, jaka krewkal" -
Zaperzyta sie marchewka.

.Niech rozsadzi nas kapusta!”
.Co, kapusta?! Gtowa pusta?!"

A kapusta rzecze smutnie:
.Moi drodzy, po co kiétnie,
Po co wasze swary gtupie,
Whet i tak zginiemy w zupie

Ill
LA to feler" - westchnat seler.

Jan Brzechwa

¥ Ry iy
T ragia e ATE IR
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Pracowity jak mrowka

Okreslenie ,pracowity jak mrowka" opisuje osobe, ktéra duzo pracuje, robi to sumien-
nie i starannie, jest efektywna w swoich zajeciach. Jednak skad wzieto sie to okre-
$lenie? Mréwki maja ustalong hierarchie w swoim spoteczenstwie. Kazdy widziat chyba
kiedy$ rzad mréwek przecinajacych chodnik, niosacych kawatki jedzenia na swoich
grzbietach. Te mréwki to robotnice - buduja gniazdo, bronia go, dbaja o pozywienie.
Jednym stowem maja naprawde duzo rzeczy do roboty. Wypetiaja wyznaczone im
zadania od razu i bez wahania, zostaty przeciez do tego stworzone. Nie maja przerw,
ich dzien skfada sie z ciagtej pracy. Sa przy tym bardzo sprytne, potrafiq odréznié
stodkie i stone smaki, poniewaz te drugie substancje je usmiercaja, Pracuja szybko
i doktadnie, jesli lis¢ przez nagty podmuch spadnie miedzy ich szeregi, od razu oming,
przeszkode i beda kontynuowaty prace. Warto dodaé, ze przecietna mrowka robot-
nica wazy 5 mg - potrafi za to unies¢ ich az 25, a wiec ciezar 5 razy przekraczajacy
Jjej wiasnag mase! Pamietajcie o tfym nastepnym razem podczas wykrecania sie od przy-
niesienia zakupéw z samochodu do domu, kiedy prosi was o to mama - moze ten fakt
pozwoli Wam troche lepiej znie$é to poswiecenie .

iesz, ze..

Czy w

Zuzanna Kaczmarek
Zrédfa:
http://www.crazynauka.pl/ile-mrowka-moze-podniesc/
https://pl.wikipedia.org/wiki/Mr%C3%B3wkowate

Zdjecie: Katarzyna Kaczmarek
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Zdjecie: Jarostaw Malcew

Moje wakacje

Piran to mate miasto potozone na stowenskim wybrzezu. To wiasnie tam jade z rodzinag na wakacje <.
Skiada sie gtéwnie z labiryntu kamieniczek. W centrum miasta znajduje sie duzy plac ksztattem przy-
pominajacy jajko, a na widocznym z owego placu wzgérzu wznosi sie kosciét $w. Jerzego i wieza zega-
rowa. Cate miasto dawno temu byto ogrodzone murem od strony ladu, teraz ostat sie niewielki skrawek
muru i pare baszt obronnych. Samo miasto zostato wybudowane okoto VII w., a od 1283 do 1797 roku
wchodzito w sktad Republiki Weneckiej.

Mieszkancy zajmowali sie gtownie handlem, a teraz jest to miasto turystyczne. Mozna tam zwie-
dzi¢ np. port, Muzeum Nurkowania, plac Giuseppe Tartiniego z muzeum tego kompozytora, mury
obronne, akwarium, muzeum miejskie, Muzeum Muszli, saline. Jednak ja najbardziej lubie ciepte
morze, no i piekne widoki .

Mikotaj Malcew
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NASZE PASJE

Prace modelarskie Tymoteusza

Witajcie! Zanim przejdziemy do rzeczy mam dla Was drodzy czytelnicy niestety zte wiadomosci: w dzisiejszym
numerze nie zobaczymy Fascynujgcych zwierzqt prehistorycznych, poniewaz ze wzgledu na méj obecny stan zdro-
wia nie wyrobilem si¢ z czasem. W kwietniu nie byto ze mna najlepiej — problemy z oddychaniem, meczacy
i ciagle zmieniajacy si¢ kaszel, zte samopoczucie, oraz, co mi si¢ dotad nie zdarzalo, zasypianie po potudniu.
W tym momencie czekam na przeszczep pluc, bo od 2,5 miesiaca jestem wpisany na oficjalng liste biorcéw
ptuc. W zwiazku z tym dzisiaj ujrzymy co$, czego jakis czas nie byto w gazetce, a mianowicie: moje nowe prace
plastyczne i opisy, jak je zrobi¢! Milego czytania i ogladania .

Na wstepie chee zaznaczy¢, ze w tej serii o moich pracach plastycznych od dzi§ nastapia pewne zmiany.
W poprzednich numerach (44 i 45) opisy wykonania danych prac plastycznych byly troche skomplikowane,
dlugie i niejasne, dlatego postanowitem poprawi¢ swéj btad. Od teraz opisy beda podzielone na kilka ,,podpunk-
tow”. Do kazdego bedzie krotki opis i zdjecie, przedstawiajace, co nalezy zrobic (strzatki itp). Dzigki temu kazdy
bedzie wiedziat, jak ja robi¢ moje prace plastyczne oraz jak mozna je samodzielnie zrobi¢ krok po kroku! Ale do
rzeczy! W dzisiejszym numerze opisz¢ Wam moje nowe PRZEROBIONE figurki od firmy Mega Bloks (jeden
z wiodacych producentéw zabawek w Ameryce Péinocnej) przedstawiajace bohateréw ze znanej serii ilméw
Piraci z Karaibow!

Co bedzie potrzebne?

Do przerobienia figurki: Do pomocy (narzedzia itp.):
(1 REALISTYCZNA figurka od Mega Bloks: (L  ostre narzedzie (skalpel)
Assassin creed lub Call of duty U nozyczki

material bawelniany mate nozyczki (do paznokci)

sznurek / gruba ni¢ pinezka lub igta

U 0O 0O

klej ,a [a” kropelka lub super glue pomoc osoby dorostej lub do§wiadczonej
lakiery do paznokci

masa modelarska

drucik

patyczek do szaszlyka o $rednicy 2,5 mm

papier

tektura lub twardy papier

(I I Iy Iy Ny By Iy I

duzo cierpliwosci
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Krok 1

Pierwszym i najwazniejszym krokiem sq same
figurki. Od razu méwie: to sa GOTOWE figurki
od firmy Mega Bloks, ktdre ja tylko przerabiam,
w zwiqzku z tym najpierw trzeba je kupic
(najlepiej przez Internet jakie$ zestawy

z serii Assassin creed lub Call of duty, ktére
zawierajq gtéwnie figurki).

R4 Krok 2
B : n i Nastepnie odcinamy zbedne, odstajace elementy
Lo 5 figurki (w moim przypadku sq to fragmenty
ol . b Pa hetméw, kothierzy, nogawek itp).

G
W
ENER
Krok 3 EEDT R
Wycinamy z papieru rekawki (dtugoéé do 2 cm) - - = _
oraz cholewki (dtugo$¢ do 2,5 cm), a takze wtosy ) TGS

z tektury lub twardego papieru (te po lewej
o dtugosci 4 cm sq dla kapitana Jacka Sparrowa, |
a te po prawej o dtugos¢ 2 cm dla kapitana Willa =
Turnera) - jak pokazano na zdjeciu.
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Krok 4

Przyklejamy rekawki, cholewki oraz wtosy

w odpowiednie miejsca jak pokazano na zdjeciu.
Te 2 paski na zdjeciu z materiatu bawetnianego
miaty pierwotnie byé chustami na gtowach
figurek, ale doszedtem do wniosku, ze mozna je
zrobié z masy modelarskiej. Przepraszam za
ten btqd na zdjeciu.

o

Krok 6 - 1/2

Na gtowe Jacka naktadamy niewielka iloé¢ masy
modelarskiej (bedzie to czes$é kapelusza).
Podczas gdy masa bedzie schna¢, wycinamy

2 kawatki granatowego materiatu bawetnianego,
a nastepnie przyklejamy je do figurki jak
pokazano na zdjeciu (bedzie to kamizelka
Jacka).

Mata Mukowiscydoza

Krok 5

Naktadamy na glowy figurek niewielka ilo$¢ masy
modelarskiej, a zaraz po tym zaznaczamy na
niej skalpelem odpowiednie wzory imitujace wtosy
oraz chusty. Na glowe Jacka doklejamy takze
kawatki sznurka imitujacego dredy oraz mate
wisiorki (zrobione z tektury, folii, sreberka, nici,
wykataczki, przezroczystego pomaraficzowego
plastiku itp). W miedzyczasie wycinamy z materiatu
bawemianego chusty (na zdjeciu biata w czerwone
paski jest dla Jacka, a zielonkawa w drobne wzory
dla Willa) o dtugosci 10,5 cm i zaznaczamy na hich
odpowiednie wzory cienkopisem lub dtugopisem.

58
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Krok 6 - 2/2 2

Wycinamy z tektury koto o $rednicy niecatych
2 cm wraz z trojkatnym otworem jak pokazano i
na zdjeciu (te zielone kreski to miejsca, ktére - =
nalezy zgiac). Naktadamy pozginany kawatek ; :
tektury na gtowe Jacka i przyklejamy do
wczesniej natozonego tam kawatka masy
modelarskiej (zob. .Krok 6 - 1/2"). Nastepnie ——

na $rodku gtowy i kapelusza wiercimy wiertarka, 5
otwor o gtebokosci 0,5 cm i $rednicy 1,5 mm, i
Zeby w tym miejscu wiozyé kawatek wykataczki,

ktora potem przyklejamy do otworu w kapeluszu.

o

Krok 7 - 1/2

Wycinamy 3 paski tektury (ten u géry jest dla
Willa, a pozostate 2 dla Jacka) o dtugosci 4,5 cm
oraz 3 odpowiednie klamry z papieru. taczymy
koncéwki tekturowych paskéw za pomoca kleju
kropelka lub super glue. W tym samym miejscu
przyklejamy takze klamry jak pokazano na
zdjeciu.

Krok 7 - 2/2

Wycinamy 2 sztuki tekturowej klamry, pasa,
szlufki, czesci klamry i sklejamy je tak, aby
powstat z nich pas z pochwa na szpade jak
pokazano na zdjeciu (wykonujemy 2 pasy).
Potem wycinamy 2 sztuki ostrza z tektury

o dtugosci 3 cm, obudowy rekojesci o dtugosci
2 cm oraz rekojesci z patyczka do szasztyka

o $rednicy 2,5 mm i dtugosci hiecatego 1 cm.
Cato$é sklejamy jak pokazano na zdjeciu
(wykonujemy 2 szpady). Na koniec wycinamy
3 paski z tektury o diugosci 2,5 cm (zamek
skatkowy), uchwyty z patyczka do szasztyka

o $rednicy 2,5 mm i dtugosci niecatego 1 cm oraz
lufy z patyczka do uszu. Cato$¢ sklejamy jak
pokazano na zdjeciu (wykonujemy 3 pistolety).
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Krok 8 - 1/2

Wycinamy z materiatu
bawetnianego elementy
do stworzenia zakietu
jak pokazano na zdjeciu.
Nastepnie catosé
sklejamy - zaznaczone
pomaranczowe linie to
miejsca, ktdore nalezy ze
sobq skleié (strzatki na
zdjeciu pokazuja, ktére
z ktérym), natomiast
zielone linie to miejsca
zgiecia materiatu (w tym
miejscu zginamy materiat
oraz ostroznie i lekko
przyklejamy go). Gotowy
efekt powinien wygladaé
tak jak na nastepnym
zdjeciu (zdjecie 8 - 2/2).

@ Uwaga! Linie, ktore widzicie na zdjeciach, sq tylko w celach objasniajacych!
Nie malujcie ich na materiale!

Krok 8 - 2/2

(Tak powinny wyglqdaé
Zakiety zrobione z tych
kawatkow materiatu,
ktore wycieliSmy

w poprzednim
podpunkcie).

Wycinamy z materiatu
bawetnianego

mate . kieszonki"

i przyklejamy je

do bokéw zakietow.

W miedzyczasie
wycinamy 1 kwadracik

z twardej tektury

o dtugosci 5 mm oraz
kawatek nici o dtugosci
3,5 c¢m (na zdjeciu sq
pokazane 2 kwadraciki (O SIS T2
z twardej tektury O T L i R

o dtugosci 5 mm
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oraz malutki kawatek papieru o dtugosci 5 mm, poniewaz pierwotnie chciatem zrobi¢ ten kompas

z mozliwosciq otwierania i zamykania, ale uznatem, ze to poza granicami moich i pewnie Waszych
mozliwosci). Przepraszam za ten btaqd na zdjeciu. Nastepnie na powierzchnie kwadracika
przyklejamy malutki kawatek masy modelarskiej (bedzie to koputa). Na koniec przyklejamy

do catosci ni¢ jak pokazano na zdjeciu. W ten sposdb uzyskalismy kompas Kapitana Jacka Sparrowa.
Dodatkowo wycinamy takze inne ,0zdoby" zrobione z nici, masy modelarskiej lub papieru oraz

z wloskow i skéry (futrzanej) - jak pokazano na zdjeciu.

Krok 9

Malujemy figurki oraz akcesoria za pomocq, lakierow do paznokci oraz drobnym pedzelkiem

(do bardzo drobnych szczegotow). Doklejamy takze ,0zdoby" do odpowiednich miejsc (pasow).
Figurki sq juz gotowe! Teraz nalezy powkfada¢ w nie odpowiednio akcesoria (zob. nastepny i ostatni
podpunkt).
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Krok 10

Ostatniq rzecza, jaka musimy zrobi¢, to odpowiednio powktadaé akcesoria do figurek. W ten oto
sposdb udato nam sie przerobié krok po kroku zwykte figurki Mega Bloks (z serii Call of duty) na
postacie z filmu Piraci z Karaibéw: Zemsta Salazaral!

Przed Wami figurka Kapitana Jacka Sparrowa (po lewej) i Kapitana Willa Turnera (po prawej)!

I,I

5

UL LT

4

3

Mata ciekawostka: dzisiejsze prace przedstawiaja dwie znane postacie z serii filméw Piraci z Karaibow,
a konkretnie niedawno prezentowanej w kinach (25-26.05) piatej czeéci pt: Piraci z Karaibow: Zemsta Sala-
zara. Sam osobiscie bytem na filmie (na wersji z napisami), bawitem si¢ $wietnie i goraco go Wam polecam! I$cie
piracka zabawa . ! (Moja mama tez byta filmem zachwycona).

Mysle, ze moje przerobione figurki zrobity na Was dobre wrazenie. Jesli macie jakie$ pytania, uwagi, propozy-
cje lub cheecie si¢ podzieli¢ swoimi wrazeniami odnosnie prac, piszcie na méj e-mail: bugla-tymoteusz@wp.pl.

Zycze wszystkim duzo zdrowia i milego oraz bezpiecznego spedzania czasu na wakacjach !

Tymoteusz, 16 lat

Opracowanie graficzne ,Matej mukowiscydozy” - Magdalena Pieczka
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Z zycia PTWM

Sprawozdania, opinie, komentarze

Sprawozdanie z biezacej dziatalnosci
Zarzadu Gtownego PTWM XI. kadengji

Zarzad Gtowny w okresie od 1 stycznia
do 30 czerwca 2017 r. zebrat sie cztero-
krotnie (11 marca, 8 kwietnia, 16 czerwca
i 18 czerwca 2017 r). Biezace dziatania
Zarzadu koncentrowaty sie wokot realizo-
wanych przez PTWM projektéw pomoco-
wych dla chorych, wydarzen i inicjatyw
prowadzonych w zakresie pozyskiwania
srodkéw na projekty i cele statutowe, po-
prawy swiadomosci spotecznej na temat
mukowiscydozy i zmian systemu leczenia
mukowiscydozy w Polsce.

Dla wygody podopiecznych PTWM
utworzony zostat specjalny adres mailo-
wy zarzad@ptwm.org.pl. Stuzy on do
bezposredniego kontaktu z cztonkami
Zarzadu.

Programy pomocowe

i projekty rehabilitacji dla
chorych

Do konca marca 2017 r. Towarzystwo
zakonczyto realizacje dwdch wielolet-
nich projektéw z zakresu domowej re-
habilitacji finansowanych ze srodkéw
PFRON:
chorych na mukowiscydoze” oraz ,Ak-

,Kompleksowa rehabilitacja
tywni w rehabilitacji — zintegrowana
rehabilitacja przez sport dla chorych na
mukowiscydoze” We wskazanych pro-
jektach uczestniczyto fgcznie ponad 90
0s6b. Do marca 2018 r. kontynuowana
jest realizacja projektu ,Trening samo-
dzielnego funkcjonowania chorych na
mukowiscydoze’, a od kwietnia 2017 .
ruszyt nabér do nowego dwuletniego
projektu pn. ,Kompleksowa rehabilita-
Cja os6b chorych na mukowiscydoze
Il ktory realizowany bedzie do marca
2019 r. W obu tych projektach uczestni-
czy obecnie 174 osdb chorych na mu-
kowiscydoze z terenu catego kraju.

Polskie Towarzystwo Walki z Mu-
kowiscydozg kontynuuje programy
pomocowe polegajace na sprzedazy
odzywek i suplementow diety, a takze
srodkéw higienicznych. Od poczatku
biezacego roku na platformie PTWM
nie jest dostepny Dicoflor, niestety,
nie udato sie utrzymac cen, ktore byty
zagwarantowane w roku 2016. Dop6-
ki nie uda sie wynegocjowac lepszej
ceny niz ta, za ktérg mozna naby¢ su-
plement w aptekach internetowych,
zostata podjeta decyzja o niezaopatry-
waniu platformy sprzedazowej w wyzej
wymieniony suplement. W omawia-
nym okresie dziatata rowniez wypo-
zyczalnia  sprzetu rehabilitacyjnego
- wypozyczono 112 sztuk sprzetu dla
podopiecznych. Srodki na zakup sprze-
tow rehabilitacyjnych do wypozyczalni
PTWM pozyskano m.in. z darowizn od
Santander Consumer Bank, Fundacji
TVP, Fundacji Sniezka.

Zachecamy do korzystania z bez-
ptatnej infolinii PTWM, tel. 800111169,
gdzie mozna uzyskac¢ porady naszych
wspotpracujacych specjalistéw — praw-
nika, fizjoterapeuty, dietetyka oraz pie-
legniarki epidemiologicznej. Z kolei
pacjentom, ktérzy leczg sie w Rabce,
zapewniamy mozliwos¢ bezposredniej
konsultacji z psychologiem, dietety-
kiem oraz fizjoterapeuta podczas wizyty
na oddziale.

Konferencje, warsztaty
i szkolenia

W sobote 18 lutego 2017 r. w Szpitalu
Klinicznym im. Karola Jonschera w Po-
znaniu odbyto sie szkolenie dla die-
tetykdw zajmujacych sie chorymi na
mukowiscydoze. Szkolenie zostato zor-

ganizowane wspdlnie przez PTWM oraz
Klinike  Gastroenterologii  Dzieciecej
i Choréb Metabolicznych Uniwersytetu
Medycznego w Poznaniu, a partnerem
i sponsorem wydarzenia byta Nutricia
Metabolics. Omawiane zagadnienia do-
tyczyty przede wszystkim probleméw
gastrologicznych, zaburzen w obrebie
przewodu pokarmowego u chorych na
mukowiscydoze, a takze praktycznych
aspektéw diety u pacjentéw z muko-
wiscydoza ze wspdtistniejacymi choro-
bami, takimi jak celiaklia, cukrzyca czy
nietolerancja laktozy.

Pierwsze tegoroczne spotkanie
todzkiej Grupy Wsparcia odbyto  sie
4 marca br. w sali konferencyjnej szpita-
la im. J. Korczaka. Na zaproszenie Oleny
Krawczuk-Chojnackiej, lidera Grupy oraz
cztonka Zarzadu Gtéwnego PTWM,
wyktad na temat cukrzycy w muko-
wiscydozie poprowadzita dr Marta
Anders-Fulmanska — diabetolog, nato-
miast pani Barbara Kedziak, dietetyk,
przekazafa rodzicom wiedze pozyskang
podczas szkolenia dla dietetykdw w Po-
znaniu.

W dniach 16-18 czerwca br. odby-
to sie XXX. Jubileuszowe ogdlnopolskie
szkolenie dla cztonkéw rodzin i opieku-
néw chorych na mukowiscydoze. Jak co
roku na konferencje przyjechato ponad
150 uczestnikow, ktérzy przez dwa dni
mogli wzig¢ udziat w wielu wykfadach
i warsztatach prowadzonych przez le-
karzy specjalistéw zajmujacych sie od
lat leczeniem i rehabilitacjg chorych na
mukowiscydoze. Tegoroczne szkole-
nie byto pofaczone z uroczysta kolacja
z okazji XXX-lecia Polskiego Towarzy-
stwa Walki z Mukowiscydoza oraz Wal-
nym Zebraniem Cztonkéw. W zwiazku
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7 rezygnacja Pana Jacka Juszczynskiego
z funkgji prezesa Zarzadu Gtéwnego
PTWM konieczne byto przeprowadzenie
uzupemiajacych wyboréw do Zarzadu
Gtownego. Decyzjag Walnego Zgroma-
dzenia Cztonkdw nowym prezesem
PTWM zostat Pan Waldemar Majek. Wy-
wiad z nim mozna przeczytac¢ na s. 30—

31 tego wydania,Mukowiscydozy”.

Wydarzenia i imprezy
sportowe

Dnia 4 lutego 2017 r. w Rokietnicy koto
Jarostawia odbyt sie | Podkarpacki Bal
Charytatywny dla Chorych na Muko-
wiscydoze. Bal, w ktorym wzieto udziat
280 0sob, byt pierwszym takim wy-
darzeniem zorganizowanym na rzecz
chorych na mukowiscydoze i okazat
sie wielkim sukcesem zaréwno orga-
nizacyjnym, jak i finansowym. Dochéd
uzyskany z organizacji balu w wysoko-
$ci ok. 70 000 zt zostat przeznaczony
na wsparcie chorych na Podkarpaciy,
w tym sfinansowanie izolatek w szpitalu
w Rzeszowie. Inicjatorkami wydarzenia
byty panie Monika Bartnik, mama Igora
chorego na mukowiscydoze, oraz Anna
Mazur-Gatka, mama Grzesia chorego na
mukowiscydoze, liderka Podkarpackiej
Grupy Wsparcia i cztonek Zarzadu.

W ostatnich dniach czerwca br.
projekt PTWM ,Aktywnie kontra muko”
zostat zakwalifikowany do drugiego
etapu konkursu Fundacji Lotto pn.
,OdlLottowa jazda z Oshee” Projekt
dotyczy pozyskania srodkéw na zakup
sprzetu rehabilitacyjnego do wypozy-
czalni, a polega na tym, ze od 3 lipca
do 15 wrzesnia 2017 r. jezdzimy na ro-
werach i ,zbieramy” kilometry na rzecz
PTWM. Szczegdtowe informacje, jak
wzig¢ udziat w akcji, znajduja sie na's. 78
niniejszego wydania,Mukowiscydozy”

Juz dzis zapraszamy wszystkich
3 wrzednia 2017 r. do Zakopanego,
gdzie odbedzie sie Il ,Bieg po Oddech”.
Blizsze informacje oraz zapisy na bieg

znajduja sie na stronie www.bieg.oddy-
chaj.pl. Catkowity dochéd z wydarzenia
zostanie przeznaczony na pomoc dla
podopiecznych, w tym zakup lekéw
i sprzetu do fizjoterapii. Podobnie jak
w roku ubiegtym, w aktywng promocje
wydarzenia wiaczyta sie nasza amba-
sadorka, Pani Justyna Kowalczyk, ktéra
rowniez zapowiedziata swojg obecnos¢
podczas biegu.

Dziatania lobbingowe

Zarzad Gtéwny PTWM we wspotpra-
cy z Prezesem Polskiego Towarzystwa
Mukowiscydozy, prof. Dorotg Sands,
oraz Dyrekcjg Szpitala w Dziekanowie
Lesnym kontynuuje dziatania na rzecz
poprawy systemu leczenia mukowi-
scydozy. Dnia 2 stycznia 2017 r. w War-
szawie odbyto sie spotkanie z wicemi-
nistrem Krzysztofem tanda, podczas
ktérego zaprezentowano i zlozono
w ministerstwie propozycje sieci o$rod-
kéw leczenia mukowiscydozy oraz pro-
pozycje wymogow realizacji swiadczen
i poziomu ich finansowania. Poruszono
rowniez problem trudnosci w realizacji
domowej antybiotykoterapii dozylnej
i wymogu podawania leku przez piele-
gniarke.

Dnia 4 stycznia 2017 r. nastapito
oficjalne otwarcie Centrum Leczenia
Mukowiscydozy w Szpitalu w Dzieka-
nowie Lesnym. Otwarcie zaszczycili
swojg obecnoscig m.in. wiceminister
zdrowia Krzysztof tanda i marszatek
wojewddztwa mazowieckiego Adam
Struzik. PTWM, jako partner spofecz-
ny utworzenia centrum, podczas ob-
chodoéw swojego jubileuszu XXX-lecia
zostato  uhonorowane  szczegdlnym
wyrdznieniem przez marszatka Struzika
- medalem ,Pro Mazovia"

Polskie Towarzystwo Walki z Mu-
kowiscydozg zostato partnerem spo-
tecznym utworzenia pododdziatu mu-
kowiscydozy w Szpitalu Przemienienia

Panskiego w Poznaniu. Pododdziat

Z zycia PTWM

mukowiscydozy ma by¢ zlokalizowa-
ny w nadbudowanej dodatkowo nad
obecnym  budynkiem ambulatorium
kondygnacji, na ktérej powstanie 10 sal
jednotdzkowych. W ramach wspotpracy
z dyrekcja szpitala, PTWM sfinansowato
program funkcjonalno-uzytkowy i pro-
jekt architektoniczny, ktére pozwolity
dyrekgji wystapi¢ z wnioskiem o dofi-
nansowanie inwestycji ze srodkow Unii
Europejskiej.

Zarzad Gtowny PTWM od 2 lat za-
biega o rozbudowe oddziatu alergologii
WSS nr 2 Rzeszowie i utworzenie w jego
strukturze osrodka leczenia mukowi-
scydozy. W tym celu $rodki zebrane
podczas balu charytatywnego zosta-
ty uchwatg Zarzadu przeznaczone na
potrzeby Podkarpackiej Grupy Wspar-
cia i na pomoc dla nowego osrodka.
W zwigzku ze zmiang dyrektora szpitala
w Rzeszowie rozmowy w tej sprawie zo-
stang wznowione z nowym zarzagdem
szpitala.

Polskie Towarzystwo Walki z Mu-
kowiscydoza zadeklarowato wsparcie
dla inicjatywy rozbudowy oddziatu
chirurgii klatki piersiowej i transplanta-
qji w szpitalu w Szczecinie-Zdunowie
i utworzenie pododdziatu transplantacji
ptuc. 21 lutego 2017 r. prezes PTWM Ja-
cek Juszczynski uczestniczyt w spotka-
niu z dyrekcja szpitala. Klinika bardzo
dynamicznie rozwija swoja dziatalnos¢
w dziedzinie transplantacji ptuc u cho-
rych na mukowiscydoze, jednak aktu-
alne warunki lokalowe nie pozwalajg
na istotne zwiekszenie liczby operowa-
nych pacjentéw. Po przeprowadze-
niu remontu i dostosowaniu nowego
pododdziatu do potrzeb wynikajacych
7 leczenia pacjentéw po transplantacji
ptuc znacznie poprawityby sie nie tylko
warunki sanitarno-lokalowe ale i bez-
pieczenstwo chorych. Wzrostaby tez
przede wszystkim liczba przeprowadza-
nych zabiegéw, a tym samym szansa
chorych na mukowiscydoze na uzyska-
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nie szerszego dostepu do tej ratujacej
zycie procedury.

Dnia 9 marca 2017 r. prezes PTWM
Jacek Juszczynski oraz Anna Skoczy-
w  Health
Challenges Congress w Katowicach,

las-Ligocka uczestniczyli
gdzie brali udziat w debacie ,Choro-
by rzadkie — problemy pacjentéw, ich
opiekunoéw i systemu opieki zdrowot-
ne”. Dnia 5 kwietnia 2017 r. wiceprezes
PTWM Magdalena Czerwiriska-Wyraz
i Anna Skoczylas-Ligocka wziety udziat
w otwarciu Lubuskiego Centrum Pul-
monologii w Torzymiu, gdzie w ramach
oddziatu pulmonologii bedzie mozliwe
leczenie dorostych chorych na muko-
wiscydoze. Wyremontowane i oddane
do uzytku w kwietniu br. centrum ak-
tualnie rozpoczyna leczenie chorych na
mukowiscydoze — dysponuje petnym
zapleczem tézkowym w pokojach jed-
noosobowych, a takze najwyzszej klasy
zapleczem diagnostycznym. PTWM zo-
bowigzato sie wesprzec zespdt centrum

Sprawozdania, opinie, komentarze

w przygotowaniu merytorycznym i or-
ganizacji szkolert z zakresu opieki nad
chorymi na mukowiscydoze.

Inne

W lutym 2017 r. odbyt sie remont Biu-
ra PTWM w Rabce-Zdroju, ktéry byt
mozliwy dzieki zakwalifikowaniu wnio-
sku PTWM do Konkursu Fundacji ING
Dzieciom ,Dobry Pomyst”i pozyskaniu
srodkow w wysokosci 6000 zt, a takze
dzieki wsparciu kilku zaprzyjaznionych
firm. Zapraszamy do biura wszystkich,
ktérzy przyjezdzajg do Rabki zaréwno
na przeleczenie, wizyty jednodniowe,
konsultacje, jak i po prostu odwiedzajg
nasz region. Zawsze czeka na naszych
podopiecznych iich bliskich dobry na-
stroj, kawa i herbata, ale przede wszyst-
kim chetni do pomocy pracownicy
biura.

W ostatnich miesigcach w Biurze
PTWM miato miejsce kilka zmian ka-
drowych. Przede wszystkim dziata juz

nasze biuro przy Centrum Leczenia
Mukowiscydozy w Dziekanowie Le-
$nym. Zapraszamy do kontaktu z Pania
Monika Hann (mhann@ptwm.org.pl,
tel. 533370757), ktéra jest do dyspozydji
wszystkich pacjentéw i ich rodzin lecza-
cych sie w Dziekanowie Lesnym. Biuro
jest otwarte od poniedziatku do pigtku
w godzinach 10.00-14.00. Nieobecng
czasowo Monike Gronkiewicz zastgpi-
ta Kornelia Makusek. Réwniez w dziale
ksiegowosci nastapity zmiany zwigzane
7 Czasowg nieobecnoscig pracownikow
- Panig Gabriele Korwel zastgpita Pani
Jolanta Jania, wkrétce na urlop odcho-
dzi Pani Jolanta Daleka, ktérg zastapi
Pani Anna Wojtera. W zwiazku z czaso-
wg hieobecnoscig Pani Anny Michalak,
gtéwnej ksiegowej, podjeta zostata
wspotpraca z zewnetrznym  biurem
ksiegowym.

Magdalena Czerwinska-Wyraz
Anna Skoczylas-Ligocka

| Warsztaty Podkarpackiej Grupy Wsparcia

Juz po raz czwarty w dniu 29 kwietnia
2017 r. w sali konferencyjnej Szpitala
Wojewddzkiego nr 2 w Rzeszowie mia-
ta swoje warsztaty Podkarpacka Grupa
Wsparcia Rodzicow i Opiekunéw cho-
rych na mukowiscydoze.

Pani Anna Mazur-Gatka, liderka
grupy oraz cztonek Zarzadu Gtowne-
go PTWM w Rabce-Zdroju, po krotkim
wstepie przywitata rodzicéw przybytych
na warsztaty oraz Panig mgr Klaudie Bar,
dietetyka klinicznego, ktoéra przyblizyta
i rozwinefa temat Mukowiscydoza od
kuchni.

W ramach gtéwnego tematu poru-
szylismy kwestie:

1. Zapotrzebowanie na energie.
2. Biatko w diecie — wartosci biologicz-

Fot. 1-2 z archiwum PTWM
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ne produktow zwierzecych, zbdz

i strgczkdw. Jakie produkty wybierac.

3. Thuszcze w diecie — jakie wybierac.

4. Weglowodany w diecie - zrédto
skrobi.

5. Owoce, warzywa, woda i inne ptyny
w diecie.

6. Zapotrzebowanie na witaminy, mi-
neraty i sol.

7. Zywienie noworodkow i niemowlat.

8. Produkty wzmacniajace apetyt.

9. Metody zwiekszania kalorycznosci
positkow.

10. Jak postepowac w przypadku celia-
kii, nietolerancji laktozy, cukrzycy.

Bardzo waznym zagadnieniem byty
enzymy trawienne — jak je stosowac
i w jakich ilosciach je podawac. Tg kwe-
stie przec¢wiczylismy w praktyce. Obli-
czalismy ilos¢ potrzebnych enzymdw
do ilosci thuszczu zawartego w positkuy,
kazdy mogt zweryfikowac swojg wiedze
i umiejetnosci. Modyfikowalismy przepi-
sy, aby zwiekszy¢ ich kalorycznosc. Do-
stalismy kilka fantastycznych przepisow
do zastosowania w swojej kuchni, aby

Z zycia PTWM

chociaz w taki sposéb umili¢ los naszych
dzieci. Otrzymalismy mndstwo waznych
wskazdwek i porad, za ktére bardzo ser-
decznie dziekujemy Pani Klaudii.

W trakcie czesci warsztatowe]j do-
taczyta do nas Pani doktor, ktora leczy
naszych chorych — dr n. med. Marta Ra-
chel. Przekazata nam swoje obserwacje
dotyczace zywienia chorych i przeszta
do spraw biezacych zwigzanych z od-
dziatem mukowiscydozy, o ktory sie sta-
ramy — jak to wyglada od strony szpitala.

Pani Monika Bartnik powiedziata kil-
ka stéw na temat Pierwszego Podkarpac-
kiego Balu Charytatywnego dla Chorych
na Mukowiscydoze, ktéry odbyt sie w Ro-
kietnicy koto Jarostawia i dochod z niego
zostanie  przeznaczony na utworzenie
izolatek dla naszych chorych. Jak zawsze
podczas przerwy przy kawie, herbacie
i ciastkach w mitej atmosferze dzielilismy
sie naszymi sukcesami, radosciami, ale
réwniez smutkami i problemami. Na po-
zegnanie dostalismy wspaniate upominki
ufundowane przez firme INGLOT, za ktére
serdecznie dziekujemy.

Justyna Niemczyk

Fundacja,Mam serce” dla chorych na
mukowiscydoze

Fundacja,Mam serce”na prosbe Polskie-
go Towarzystwa Walki z Mukowiscydoza
zakupifa i w dniu 16 maja 2017 r. prze-
kazata uroczyscie na | Oddziat Pulmo-
nologii i Mukowiscydozy w Centrum
Medycznym w Karpaczu iluminator
naczyniowy AccuVein AV 400 wraz ze
statywem mobilnym.

,By wktucia nie bolaty”— pod takim
hastem zebrane przez Fundacje ,Mam
serce” $rodki finansowe umozliwity za-
kup urzadzenia stuzacego do lokalizadji
naczyn krwionosnych. Czeste przyjmo-

Fot. z archiwum PTWM
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wanie lekéw dozylnych, wielokrotne
procedury medyczne wymagajace po-
brania krwi u pacjentéw cierpigcych na
mukowiscydoze powodujg, ze naczynia
krwionosne staja sie niezwykle kruche.
Nieudane préby znalezienia zyty do po-
dania lekdw, zatozenia wktucia to trau-
ma i niepotrzebny bdl, ktérego mozna

Sprawozdania, opinie, komentarze

oszczedzi¢ dzieki iluminatorowi. Teraz
wizyta w gabinecie zabiegowym prze-
tozy sie nie tylko na usmiech dziecka,
ale i kazdego pacjenta, ktéremu spraw-
nie i szybko personel medyczny pomo-
Ze w procesie leczenia.

To jeszcze nie wszystko, za sprawg
Fundacji ,Mam serce” Klinika Pulmono-

logii i Mukowiscydozy w Rabce-Zdroju
pozyskata specjalistyczne urzadzenie
czyszczace podfogi.

7 catego serca dziekujemy.

Zarzad i Podopieczni
Polskiego Towarzystwa Walki
z Mukowiscydoza

| Konferencja

Organizacje pacjenckie dziatajgce na
rzecz chorych na mukowiscydoze nalezg
do jednych z najbardziej aktywnych w Eu-
ropie. W dniach 6 i 7 czerwca br. odbyt
sie kolejny, coroczny zjazd stowarzyszen
zrzeszonych w ramach Cystic Fibrosis
Europe (Europejskiej Federacji Muko-
wiscydozy). Tym razem miejscem spo-
tkania byta Sewilla w Hiszpanii. Stolica
Andaluzji przywitata uczestnikdéw spo-
tkania upalnie — w cieniu temperatura
dochodzita do 43 stopni Celsjusza. Nie
mniej gorace byly powitania. Obecnie
w CFE zrzeszonych jest juz ponad 40 or-
ganizacji z 35 panstw.

W ciggu dwdch dni organizacje
szkolity sie, ale nade wszystko dzielity
swoimi do$wiadczeniami, szukaty roz-
wigzan i pomystéw na dalsza dziatalnosc.

Bardzo interesujgca  prezenta-
cje przedstawita Leonie Hodkievitch,
przedstawicielka nowo przyjetej orga-
nizacji z Austrii, dziatajacej zaledwie od
dwaoch lat. Leonie jest ciotkg dziecka
chorego na mukowiscydoze. Jej nie-
zwykty entuzjazm iliczba pomystowych
dziatari i przeprowadzonych eventow
zrobity niezwykte wrazenie na przedsta-
wicielach innych organizacji.

Kontrowersje wzbudzito wystgpie-
nie Nicka Medhursta, w ktérym przed-
stawit starania brytyjskiej organizacji CF
Trust w celu uzyskania refundacji leku
Orkambi. W toczgcej sie po wystapieniu
dyskusji wiekszos¢ organizacji uznata,

CFE - Sewilla 2017

7e btedem jest stosowanie nacisku na
rzady panstw, a nalezatoby sie skupic¢
na naciskach na firme sprzedajaca lek
o niewielkiej skutecznosci (maksymal-
nie 4% wzrostu FEV,), bowiem horren-
dalnie wysoka cena jest nieadekwatna
w stosunku do skutecznosci. Pojawity
sie gtosy, ze gdyby kwote w wysokosci
ceny Orkambi przeznaczy¢ na tradycyj-
ne leczenie, uzyskane rezultaty znacza-
co przekroczytyby owe 4%.

Tak czy owak, w opinii pacjentéw
(ale réwniez sprzedajgcej go firmy) lek
nie spetnit poktadanych w nim nadziei
i wcigz czekamy na nowe odkrycia.

Wszystkie przedstawione prezen-
tacje, jak i pézniejsze dyskusje, byty in-
teresujace i pomocne.

W tym roku CFE przyznato dru-
g3 juz nagrode za wybitne dziatania
na rzecz chorych na mukowiscydo-
ze. Nagrode “Patient advocate of the
year award” 2017 otrzymata Georgiana
Nitu z Rumunii. W paristwie tym lecze-
nie mukowiscydozy nie spetnia stan-
dardéw europejskich, a organizacje
pacjenckie kontynuuja trudng walke
o lepsze i dtuzsze zycie chorych.

W przysztym roku spotkanie czton-
kéw CFE zaplanowano réwniez na
czerwiec. Tym razem gosci¢ nas bedzie
w Belgradzie Dragan Djurovic, prezes
stowarzyszenia serbskiego.

Alicja Rostocka

Konferencja CFE, Sewilla 2017 (fot. 1-4
z archiwum autorki)

y
Alicja Rostocka, cztonek Zarzadu CFE,
Sewilla 2017
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XXX. Jubileuszowe ogdlnopolskie
szkolenie dla cztonkow rodzin chorych
na mukowiscydoze

W dniach 16-18 czerwca 2017 r. w Fa-
lentach odbyto sie kolejne, ogodlno-
polskie szkolenie dla cztonkéw rodzin
chorych na mukowiscydoze. Tematem
przewodnim szkolenia podobnie jak
w poprzednich latach byta komplek-
sowa opieka nad chorym na mukowi-
scydoze. W szkoleniu udziat wzieto 150
0sob: rodzicéw, profesjonalistéow — le-
karzy, fizjoterapeutodw, dietetykdw, psy-
chologoéw, wolontariuszy i sympatykéw
Towarzystwa oraz jedna osoba chora
dorosta zaproszona przez Zarzad PTWM.

Szkolenie rozpoczeto sie od uro-
czystej kolacji, podczas ktoérej skromnie
Swietowalismy jubileusz XXX-lecia po-
wstania Polskiego Towarzystwa Walki
z Mukowiscydoza. Podczas tego wie-
czornego spotkania goscilismy m.in.
Cztonkow Honorowych PTWM, dr Anne
Nowakowska, nestorke $Srodowiska le-
karskiego, Panig Marie Dunaj, dyrektorke
Instytutu Gruzlicy i Choréb Ptuc w Rab-
ce-Zdroju, Pana Andrzeja Krupe, zastep-

ce dyrektora ds. Lecznictwa Szpitala

Uczestnicy XXX. Jubileuszowego ogélnopolskiego szkolenia w Falentach 2017 (fot. 1-3

Anna Kobytecka i Gabriel Paduszynski)

w Dziekanowie Lesnym, ktéry jedno-
czesnie pemit funkcje przedstawiciela
marszatka wojewddztwa mazowieckie-
go Adama Struzika.

Byfa okazja do wspomnien — tych
powaznych i tych zartobliwych — o tym,
jak wygladato leczenie i rzeczywistos¢
chorych na mukowiscydoze 30 lat temu.
Byfa rowniez okazja do wspomnienia
i uhonorowania oséb i instytucji, ktére

byty szczegdlnie zaangazowane w po-
moc chorym i zwigzane z rozwojem
PTWM. Towarzystwo zostato réwniez
uhonorowane. Z ragk dyrektora Andrzeja
Krupy Zarzad PTWM otrzymat nagrode
Pro Mazovia, najwyzsze wyrdznienie
przyznawane przez marszatka woje-
wodztwa mazowieckiego.

Kolejne dni szkolenia wypetnity
wyktady i warsztaty. Sobotnie wyktady
rozpoczeta prezentacja

ukfadu

ktérag przedstawit dr tukasz Wozniacki,

poswiecona
diagnostyce oddechowego,
oraz cykl wyktadow dotyczgcych inha-
lacji i rehabilitacji uktadu oddechowe-
go, ktory w catosci poprowadzit mgr
Mikotaj Kowalski. Po potudniu program
szkolenia obejmowat wytgcznie warsz-
taty, w tym warsztaty fizjoterapeutycz-
ne, psychologiczne, kulinarne prowa-
dzone w réwnolegtych grupach. Dzieki
zaangazowaniu firmy Inglot nasze mu-
ko-mamy miaty okazje uczestniczyc
w warsztatach wizazu, prowadzonych

Warsztaty fizjoterapeutyczne (niemowleta, mtodsze dzieci) z Natalig Jeneralska przez profesjonalne wizazystki.
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Magdalena Czerwinska-Wyraz odbiera medal dla PTWM za wybitne zastugi oraz cato-
ksztatt dziatalnosci na rzecz wojewdédztwa mazowieckiego z ragk dr n. med. Andrzeja Kru-
py — dyrektora ds. medycznych Samodzielnego Zespotu Publicznych Zaktadéw Opieki

Zdrowotnej im. Dzieci Warszawy

Kolejny dzien to sesja wykladowa
poswiecona gastroenterologii i zywieniu,
podczas ktorej goscilismy prof. Jarostawa
Walkowiaka i dr Monike Mielus, a takze se-
sja,Co nowego w mukowiscydozie’, w ra-
mach ktorej wystuchalismy wyktadow na
temat nowych metod diagnostyki muko-
wiscydozy, leczenia zakazen grzybiczych

i badan nad CFTR. Wszyscy z niecierpliwo-
$cig czekali na wyktad dr Pogorzelskiego
o nowych lekach, metodach diagnostycz-
nych i doniesieniach naukowych pt. Co
nowego w mukowiscydozie, ktdrym zakon-
czylismy szkolenie.

Podczas szkolenia niezwykle waz-
na jest nie tylko wiedza, jaka mozna wy-

nies¢, ale rowniez mozliwo$¢ wymiany
swoich dos$wiadczen, okazja do spo-
tkania i poznania sie, czesto nawigzania
wieloletnich przyjazni. Dla wielu z nas
- wyktadowcdw, organizatoréw, uczest-
nikow, wolontariuszy — jest to po prostu
nasze coroczne swieto.

Serdecznie dziekujemy wszyst-
kim, dzieki ktorym szkolenie mogto
sie ponownie odby¢, przede wszyst-
kim naszym niezawodnym wyktadow-
com, ktorzy przyjechali, aby podzieli¢
sie z nami swojg wiedza. Dziekujemy
takze sponsorom i firmom uczestni-
czacym, ktorych wsparcie pozwolito
na sfinansowanie szkolenia, a takze
wolontariuszom i pracownikom, kto-
rzy pracowali przy przygotowaniu
i realizacji szkolenia.

Dziekujemy i zapraszamy za rok ©!

Anna Skoczylas-Ligocka

Z cafego serca dziekujemy za pomoc w zorganizowaniu i przeprowadzeniu tegorocznego szkolenia:

Monika Bartnik

Katarzyna Brzyska

Patrycja Gburzynska-Czudzinowicz
Monika Hann

Katarzyna Hetmanska
Natalia Jeneralska

Mikotaj Kowalski

Monika Mielus

Gabriel Paduszynski

Jakub Paduszynski

Monika Paduszyriska
Andrzej Pogorzelski

Lidia Tkaczyk

Renata Turczyniak
Katarzyna Walicka-Serzysko
Jarostaw Walkowiak
Dobrostaw Wereszko
tukasz Wozniacki

Pawet Zelewski
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| Wizyta bajkopisarzy w klinice w Rabce

Koniec tygodnia byt w Rabce-Zdroju grat-
ka dla matych i duzych mitosnikow ksig-
zek.W dniach 13 i 14 lipca br. odbywat sie
Rabka Festival, ktorego wspdtorganizato-
rem byta Miejska Biblioteka Publiczna. Do
Rabki zawitato wielu wspaniatych twor-
cow literatury dzieciecej. Dwoje z nich
odwiedzito pacjentdw Kliniki Mukowiscy-
dozy. Pani Barbara Gawryluk, dziennikarka
i pisarka, autorka takich ksigzek jak Dzok.
Legenda o psiej wiernosci i Zuzanka z pis-
tacjowego domu, zajmujaco opowiadata,
jak powstaje historia, zanim trafi na karty
jej ksiazek, a pan Piotr Karski, autor i ilustra-
tor ksigzek dla dzieci, m.in. W géry!, razem
7 matymi pacjentami tworzyt bajkowe ilu-
stracje. Bardzo mili goscie spedzili na od-
dziale cate popotudnie, za co serdecznie
dziekujemy ©.

W pigtek na Oddziale Kliniki Mu-
kowiscydozy swoje odwiedziny konty-

nuowali goscie-artysci zaproszeni do
Rabki-Zdroju w zwigzku z trwajacym
Rabka Festival. Litewska ilustrator-
ka i projektantka ksigzek, Pani Sigute
Chlebinskaite, wraz ze swojg przemitg
ttumaczka, Pania Magdalena, zaanga-
zowaty naszych matych podopiecznych
(oraz ich wspoftowarzyszy na salach)
do wspdlnej pracy nad projektem nie-
tuzinkowych ksigzek ©. Dzieci podczas
tworzenia swoich dziet mogty wykazac
sie talentem oraz wyobraznia. Dzieku-
jemy Pani Sigute za poswiecony czas
oraz szczere zainteresowanie zdrowiem
naszych matych podopiecznych.
Aneta Mazgaj

1. Rabka Festival https://www.facebook.com/
rabkafestival/

2. Miejska Biblioteka publiczna https://www.
facebook.com/Miejska-Biblioteka-Publicz-
na-532482436927613/

’ -

/ T : : 3. Barbara Gawryluk https//www.facebook.
/ ’ ‘ ; com/barbaraagawryluk/

p - g 4. Piotr Karski https://www.facebook.com/

Fot. 1-2 z archiwum PTWM Karski.Piotr
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| Poznajmy sie

Kornelia Makusek

Drodzy rodzice i podopieczni! Nazywam sie Kornelia Makusek i od potowy
lutego br. zastepuje Monike Gronkiewicz. Do tej pory koordynowatam projekt
pomocowy stowarzyszenia Lux Cordis asbl w Polsce oraz dziatatam jako wolon-
tariusz w Fundacji na Rzecz Dzieci z Wadami Serca ,Cor Infantis” W Towarzy-
stwie zajmowac sie bede gtdéwnie pomocg w organizowaniu i przeprowadza-
niu zbidrek publicznych na rzecz podopiecznych oraz pozyskiwaniem srodkéw
finansowych. Jesli nie wiesz, jak skutecznie zorganizowac zbiodrke, by pozyskac
fundusze na leczenie i rehabilitacje swojego dziecka lub dla siebie — jestem do
Twojej dyspozydji.

Kornelia Makusek
tel. 536 210 250,
kmakusek@ptwm.org.pl

Monika Zmudziiiska-Hann

Polskie Towarzystwo Walki z Mukowiscydozg ma nowe biuro w szpitalu dzie-
ciecym w Dziekanowie Lesnym, przy nowo otwartym Centrum Leczenia Mukowi-
scydozy.

Pracuje w nim od niedawna jako koordynator ds. socjalnych i programéw po-
mocowych. Jestem historykiem i germanistka. Od lat zajmowatam sie dziafalnoscia
spoteczng, a teraz dotaczytam do grona pracownikow PTWM z nadziejg, ze przydam
sie jako cztowiek do wielu zadan. Dziekuje Zarzadowi Towarzystwa za zaufanie, a pra-
cownikom biura w Rabce-Zdroju za nieustajaca pomoc i ciepte przyjecie. Fajnie jest
byc¢ czescig spotecznosci, ktdrg scala pozytywna energia i che¢ czynienia dobra.

Centrum w Dziekanowie powstato, by Towarzystwo mogto byc¢ blizej naszych
podopiecznych. Staram sie stuzy¢ radg i pomocg rodzicom, ktérzy przyjezdzaja do
Dziekanowa ze swoimi pociechami. Ciesze sie, ze moge wspdtpracowac ze wspania-
tym zespotem pracownikéw Centrum Leczenia Mukowiscydozy i jego szefowa, prof.
Dorotg Sands. Nasze Towarzystwo miato udziat w powstaniu tego wyjatkowego osrod-
ka, moim zadaniem jest, w miare naszych mozliwosci, wspieranie Centrum. Chciatbym
bardzo, by udato sie zaktywizowac srodowisko rodzicow i chorych z Warszawy i okolic.
Moze w przysztosci bedziemy mogli wspdlnie podja¢ wiele ciekawych inicjatyw.

Zapraszam serdecznie do naszego, na razie jednoosobowego, biura.

Monika Zmudzinska-Hann
tel. 533370757,
mhann@ptwm.org.pl
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Ustawa ,Za zyciem” — zaswiadczenie

lekarskie

Szanowni Panstwo, zataczamy wzor
zaswiadczenia lekarskiego uprawniaja-
cego do korzystania ze wsparcia zgod-
nie z ustawa ,Za zyciem’, o ktérej byta
mowa w poprzednim, 48 numerze ,Mu-
kowiscydozy”.

Przypominamy, ze na podstawie
tego zaswiadczenia mozna starac sie o:

- jednorazowe wsparcie finan-
sowe z tytulu urodzenia zywego
dziecka, u ktérego stwierdzono ciez-
kie i nieodwracalne uposledzenie lub
nieuleczalng chorobe zagrazajaca zyciu
(mamy czas na ztozenie wniosku do
12 miesiecy od dnia narodzin dziec-
ka, wniosek taki pobieramy i sktada-
my w osrodku realizujagcym tego typu
$wiadczenie w swoim miejscu zamiesz-
kania — MOPS, GOPS).

Wazne! Zaswiadczenie to w tym
przypadku musi wystawi¢ lekarz po-
siadajacy specjalizacje Il stopnia lub
tytut specjalisty w dziedzinie potoz-

nictwa i ginekologii, perinatologii
lub neonatologii.

- skorzystanie z wyrobow me-
dycznych, bez limitu czasowego,
ktéry obowiazywat do tej pory
(uprawnienie to obejmuje dzieci do
18 r.z.) — czyli znika obowigzek czeka-
nia 4 lata na inhalator, 2 lata na sprzet
do fizjoterapii uktadu oddechowego,
6 miesiecy na nebulizator. Wedtug
ustawy ,Za zyciem’, jesli istnieje
wskazanie medyczne na dany ro-
dzaj sprzetu, lekarz moze skréci¢
okres uzytkowania na dany wyréb
medyczny lub wypisa¢ wieksza
ilos¢ sprzetu. Jesli okres uzytkowa-
nia jest skracany, to do standardowe-
go zlecenia na zaopatrzenie w wyroby
medyczne nalezy dotaczy¢ oryginat
lekarskiego potwier-
nieuleczalng

zaswiadczenia
dzajacego
dziecka (o ktérym mowa w tym arty-
kule) i te dwa dokumenty przedstawic

chorobe

w swoim rejonowym oddziale NFZ do
potwierdzenia. W tym przypadku za-
Swiadczenie takie moze wystawic, juz
takze oprécz specjalisty, lekarz pod-
stawowej opieki zdrowotnej.

Od 1 marca 2017 r. do 31 mar-
ca 2018 r. w w zwigzku z ustawa ,Za
zyciem” prowadzone sa konsulta-
cje spoteczne. Szerzej o tym projek-
cie, jak i o samej ustawie ,Za zyciem’,
moga Panstwo przeczyta¢ na stronie
Ministerstwa Rodziny, Pracy i Polityki
Spotecznej, do czego serdecznie za-
checamy.

» korzystanie poza kolejnoscia
ze $wiadczen opieki zdrowotnej oraz
ustug farmaceutycznych udziela-
nych w aptekach (uprawnione dzieci
do 18r.2).

Honorata Nawiesniak
tel. 531 110 260,
hnawiesniak@ptwm.org.pl

nazwa i adres podmiotu leczniczego miejscowosc¢

ZASWIADCZENIE LEKARSKIE

uprawniajgce do korzystania ze wsparcia, o ktérym mowa w art. 4 ust. 2 pkt 2-4
ustawy z dnia 4 listopada 2016 r. o wsparciu kobiet w cigzy i rodzin ,Za zyciem” (Dz. U. poz. 1860) oraz art. 47 ust. 1ai art.
47c ust. 1 ustawy z dnia 27 sierpnia 2004 r. o $wiadczeniach opieki zdrowotnej finansowanych ze $rodkéw publicznych
(Dz. U. 22016 r. poz. 1793, z p6zn. zm.)

Nazwisko i iMie AZIECKA ... e
Data UrOdZENIa ... e s
Numer PESEL dziecka (oile zostat Nadany)...........cueeeiiuieeeeie e e et e e eieeeaannns
= 1 011X 4 1= = () T
Cierpi na ciezkie i nieodwracalne uposledzenie albo nieuleczalng chorobe zagrazajaca

zyciu, ktére powstaty w prenatalnym okresie rozwoju dziecka lub w czasie porodu.

Pieczagtka i podpis lekarza
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CZESC A. WYPELNIA OSOBA WYSTEPUJACA Z WNIOSKIEM

(imig i nazwisko osoby wystepujacej z wnioskiem)
734
(adres zamieszkania) p’c

(telefon kontaktowy)

Whiosek do Polskiego Towarzystwa Walki z Mukowiscydoza
ul. Prof. Jana Rudnika 3b, 34-700 Rabka —Zdr¢j

Prosz¢ o wypozyczenie na czas nieoKreslony ............coivivevercnnee. (podaé nazwe sprzetu rehabilitacyjnego),
ktory jest niezbedny do codziennej rehabilitacji nizej wymienionej osoby chorej na mukowiscydoze

................................................................................ (imig, nazwisko i data urodzenia osoby, dla ktérej wnioskuje si¢ o sprzet).

[ Zapoznalem/am si¢ z regulaminem wypozyczalni, rozumiem i akceptuje wszystkie jego postanowienia.
[ O$wiadczam, iz korzystatem / nie korzystalem z refundacji NFZ na sprzet do fizjoterapii oddechowej

(data refundacji ............ kwota refundacji............. NAZWA SPIZEIU ...ttt )

data i podpis skladajacego wniosek'

Protokol wypozyczenia sprzetu

Polskie Towarzystwo Walki z Mukowiscydoza wypozycza beneficjentowi nieodplatnie sprzet:

0 NAZWIE ...iviiiiiiiiit e

o wartosci poczatkowej .................. ZEOtYCh (Lo zlotych)

posiadajacy nr inWentarzowy: ............oeceeveeennn. oraz nr fabryczny: ........ccoiiiiiiiiiiiinn.

do wylgcznego uzywania przez ..........c.covieiiiiiiniiiiiieen. chora/ego na mukowiscydozg.

datai podpis w imieniu Dysponenta T data i podpis w imieniu Dysponenta

Data wypozyczenia: ............ccoeveeeininnn.

Numer przesytki: ......oocoviiiiii.
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REGULAMIN DZIALALNOSCI WYPOZYCZALNI SPRZETU REHABILITACYJNEGO | POMOCNICZEGO
PROWADZONEJ PRZEZ POLSKIE TOWARZYSTWO WALKI Z MUKOWISCYDOZA

Postanowienia ogdlne:

1.

2.

3.

4.

5.

6.

7.

8.

0.

10.

11.

12.

Wypozyczalnia stuzy do gromadzenia i przechowywania
w niej sprzetu rehabilitacyjnego i urzadzert pomocniczych
(zwanych dalej sprzetem), stanowigcego wiasnos¢ Polskiego
Towarzystwa Walki z Mukowiscydoza (zwanego dalej Dyspo-
nentem), celem ich wypozyczania osobom chorym na muko-
wiscydoze (zwanymi dalej Beneficjentami).

Siedzibg wypozyczalni jest siedziba Zarzadu Dysponenta, t.
34-700 Rabka-Zdrgj, ul. Prof. J. Rudnika 3b.

Beneficjentem wypozyczalni moze by¢ osoba petnoletnia
chora na mukowiscydoze majaca petng zdolnos¢ do czynno-
sci prawnych lub przedstawiciel ustawowy osoby chorej na
mukowiscydoze, zamieszkujacy na terenie Rzeczpospolitej
Polskiej, po spetnieniu dodatkowych wymogdw okreslonych
w punkcie 4.

Dysponent, majac na celu wspieranie najbardziej potrzebuja-
cych Beneficjentow, przy wypozyczaniu sprzetu bedzie brac
pod uwage sytuacje materialng chorego, stopier zaawanso-
wania choroby, wysokos¢ i formy wsparcia dotychczas udzie-
lone danemu Beneficjentowi.

Dysponent wypozycza Beneficjentowi sprzet sprawny tech-
nicznie, spetniajacy normy bezpieczeristwa.

Dysponent prowadzi ewidencje ustug, zwigzanych w wypo-
zyczaniem sprzetu, ktéra zawiera w szczegoélnosci: date wy-
pozyczenia i zwrotu sprzetu, dane dot. beneficjenta, rodzaj
WYpOzyCczonego sprzetu.

Sprzet taki jak: wyparzacz, Pari PEP system, trampolina, Flutter,
RC Cornet, Acapella, Jala Neti, klin do drenazu, inhalatory, na-
sadki do oklepywania oraz pitki rehabilitacyjne uznaje sie za
zuzyty po uptywie 2 lat od wypozyczenia i nie podlega obo-
wigzkowi zwrotu.

Beneficjent zobowigzuje sie do uzywania sprzetu zgodnie
7 jego przeznaczeniem oraz instrukcjg obstugi.

Beneficjent nie moze przekaza¢ sprzetu osobie trzeciej do
uzywania.

Dysponent moze zazadac natychmiastowego zwrotu wypo-
zyczonego Beneficjentowi sprzetu w przypadku stwierdzenia
uzywania go w sposob sprzeczny z przeznaczeniem lub od-
stapienia go osobie trzeciej.

Po zakoriczeniu terminu wypozyczenia Beneficjent obowia-
zany jest zwrdci¢ sprzet w stanie niepogorszonym, jednakze
Beneficjent nie ponosi odpowiedzialnosci za zuzycie sprzetu
bedace nastepstwem prawidtowego uzywania. W przypadku
naturalnego zuzycia sprzetu Beneficjent zobowigzany jest do
poinformowania Dysponenta o tym fakcie poprzez wypetnie-
nie wniosku o kasacje ww. sprzetu (zgodnie z obowiazujacym
wzorem) i przestanie go do Dysponenta.

W przypadku ustania wskazar do dalszego stosowania wy-
pozyczonego sprzetu Beneficjent jest zobowigzany do nie-
zwtocznego, pisemnego poinformowania Dysponenta o tym
fakcie oraz do zwrotu sprawnego sprzetu.

Zasady wypozyczania:

19.
20.

21.

22.

23.

24.

25.

26.

27.

Kazdemu Beneficjentowi spetniajacemu kryteria wypozycze-
nia sprzetu okreslone w pkt 4 przystuguje prawo do wypozy-
czenia po jednym sprzecie kazdego rodzaju w odstepie czasu
minimum co 2 lata, przy zatozeniu, ze Beneficjent wykorzystat
juz przystugujace mu prawo do uzyskania refundacji NFZ na
zakup sprzetu.

W celu wypozyczenia sprzetu rehabilitacyjnego lub urzadze-
nia pomocniczego nalezy dostarczy¢ do biura PTWM naste-
pujace dokumenty:

a. zaswiadczenie lekarskie o rozpoznaniu mukowiscydozy
(o ile nie zostato juz wczesniej dostarczone do PTWM),

b. pisemny wniosek Beneficjenta, ktérego wzor stanowi za-
facznik niniejszego Regulaminu.

Dopuszcza sie sktadanie wnioskéw droga pocztowa, elektro-

niczng (skan), faksem oraz osobiscie w siedzibie Dysponenta

w godzinach pracy sekretariatu.

Whioski o wypozyczenie sprzetu rehabilitacyjnego lub urza-
dzenia pomocniczego s ewidencjonowane przez Dysponen-
ta z rejestracjg daty ich wptywu do jego siedziby.

Dysponent deklaruje rozpatrzenie wniosku w ciggu 15 dni ro-
boczych. Jesli czas na rozpatrzenie wniosku bedzie dtuzszy niz
15 dni roboczych, Dysponent poinformuje o tym Beneficjenta.

Whnioski niekompletne nie bedga rozpatrywane.

W przypadku zapotrzebowania przekraczajacego ilos¢ sprzetu
dostepnego w wypozyczalni o kolejnosci wypozyczenia decy-
duje kolejnos¢ skfadania wnioskéw — wg ewidencjonowanej
daty wptywu wniosku o wypozyczenie do siedziby Dysponenta.

Kompletne wnioski ztozone osobiscie w siedzibie Dysponenta
moga byc realizowane poza kolejnoscia.

Decyzje o wypozyczeniu sprzetu podejmuje Dysponent po
zgromadzeniu niezbednych dokumentow i w oparciu o ni-
niejszy Regulamin dziatalnosci wypozyczalni.

Po pozytywnej weryfikacji wniosku Dysponent wypetnia pro-
tokdt wypozyczenia sprzetu znajdujacy sie w czesci B wnio-
sku o wypozyczenie. W protokole wypozyczenia okresla sie
wartos¢ poczatkowg sprzetu i jego cechy indywidualne (nr
fabryczny, symbol wyrobu, oznaczenie wewnetrzne) oraz date
wypozyczenia i numer przesytki.

Sprzet wraz z kopig wypetnionego protokotu wypozyczenia
jest dostarczany Beneficjentowi opfacong przez Dysponenta
przesytkg pocztowa lub kurierskg za zwrotnym potwierdze-
niem odbioru.

Przypadki odmowy wypozyczenia dostepnego sprzetu beda
uzasadnione pisemnie i przekazane wnioskodawcy w termi-
nie 15 dni roboczych od daty ztozenia wniosku (decyduje data
wptywu do siedziby Dysponenta).

Whioskodawcy przystuguje, w terminie dwoéch tygodni od
jej otrzymania, odwotanie od decyzji odmownej do Zarzadu
Gtéwnego Polskiego Towarzystwa Walki z Mukowiscydoza,
a rozpatrzenie odwotania nastepuje na najblizszym posiedze-
niu Zarzadu.

W sprawach, nieuregulowanych przepisami zawartymi w niniej-
szym Regulaminie, obowiazujg przepisy Kodeksu Cywilnego,
w szczegolnosci dotyczace umowy uzyczenia (art. 710-719).

13.  Dysponent wypozycza Beneficjentowi sprzet nieodpfatnie na
czas nieokreslony.
MUKOWISCYDOZA 49/2017
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PROGRAM POMOCOWY POLSKIEGO TOWARZYSTWA WALKI Z MUKOWISCYDOZA

R

ZAMOWIENIE SRODKOW SPOZYWCZYCH

Produkt Opakowanie Cena brutto llos¢ Stownie

Nutridrink — smak neutralny (compact) 24 buteleczki po 125 ml 101,56 zt
Nutridrink — smak truskawkowy 24 buteleczki po 125 ml 101,56 zt
Nutridrink — smak czekoladowy 24 buteleczki po 125 ml 101,56 zt
Nutridrink — smak owocéw lesnych 24 buteleczki po 125 ml 101,56 zt
Nutridrink — smak waniliowy 24 buteleczki po 125 ml 101,56 zt
Nutridrink Yoghurt style — waniliowo-cytrynowy 24 buteleczki po 200 ml 101,56 zt
Nutridrink Yoghurt style — malinowy 24 buteleczki po 200 ml 101,56 zt
Nutridrink Multi Fibre — waniliowy 24 buteleczki po 125 ml 101,56 zt
Nutridrink Multi Fibre — truskawkowy 24 buteleczki po 125 ml 101,56 zt
Nutridrink Juice style — jabtkowy 24 buteleczki po 200 ml 101,56 zt
Nutridrink Juice style — truskawkowy 24 buteleczki po 200 ml 101,56 zt
Diasip — truskawkowy 24 buteleczki po 200 ml 101,56 zt
Diasip — waniliowy 24 buteleczki po 200 ml 101,56 zt
Nutridrink Compact Proteiny — smak owocow lesnych 24 buteleczki po 125 ml 113,72 z¢
NutridrinkCompact Proteiny — smak waniliowy 24 buteleczki po 125 ml 113,72 z¢
Nutridrink Compact Protein — smak truskawkowy 24 buteleczki po 125 ml 113,72 z¢
Nutridrink Compact Protein — smak mokka 24 buteleczki po 125 ml 113,72 z¢
Nutridrink Compact Protein — brzoskwinia-mango 24 buteleczki po 125 ml 113,72 z¢
Resource Junior — smak truskawkowy 24 buteleczki po 200 ml 103,82 zt
Resource Junior — smak waniliowy 24 buteleczki po 200 ml 103,82 zt
Resource Protein — smak czekoladowy 24 buteleczki po 200 ml 105,84 zt
Resource 2.0 — smak waniliowy 24 buteleczki po 200 ml 105,84 zt
Resource 2.0 — smak morelowy 24 buteleczki po 200 ml 105,84 zt
Resource 2.0 — smak ananas-mango 24 buteleczki po 200 ml 105,84 zt
Resource 2.0 — smak czekolada-mieta 24 buteleczki po 200 ml 105,84 zt
Resource 2.0 fibre — smak kawowy 24 buteleczki po 200 ml 105,84 z
Resource 2.0 fibre — smak owocéw lesnych 24 buteleczki po 200 ml 105,84 zt
Resource Diabet Plus — smak truskawkowy 24 buteleczki po 200 ml 109,12 zt
Resource Diabet Plus — smak waniliowy 24 buteleczki po 200 ml 109,12 zt
Resource Junior proszek waniliowy Puszka 400g 28,08 zt
Peptamen (proszek — na zamdwienie) Puszka 400g 35,60 zt
Calogen smak neutralny (na zamdéwienie) 500 ml 40,85 zt
Omegamed Baby dla niemowlat i dzieci po 150 mg DHA 4-pak x 30 porgji 74,20 zt
Omegamed Pregna 4-pak x 30 pordji 98,50 zt
Puromalt Puszka 400g 17,82 zt
ADEKmed w ptynie (produkt pod zamdwienie indywidualne) 60 ml 205,20 zt

CYSTISORB (witaminy) 60 kapsutek 82,08 zt
9] Salitol S6l 7% 60 amputek 80 zt
Al Filtr PARI do antybiotykoterapii 1 57t 89 zt
g Wkiad do filtra 50 szt. 175zt
(@) Nebu - dose hipertonik (3% NaCl) 30 amputek 19z
z Nebu - dose hialuronic (0,9% NaCl) 30 amputek 19zt

Mucowis — dose (5% NaCl) 30 amputek 18zt

UWAGA: Do kazdego zamdwienia jest doliczany koszty wysytki. Wysokos¢ optaty uzalezniona jest od wagi zaméwionych produktéw. Koszt przesytki do 30 kg wynosi 9,35 zt brutto.

D. IMIE | NAZWISKO OSOBY CHOREJ:

E. SPOSOB PLATNOSCI (odpowiednie zakresli¢):
O przelew (Oswiadczam, Ze ptatnosci dokonam na konto PTWM w terminie 14 dni od otrzymania faktury)

U gotéwka

U subkonto / subkonto1% / wsparcie

F. DANE DO FAKTURY:

G. DANE DO WYSYLKI (JezZeli inne niz w punkcie F):

Imie i nazwisko:

Imie i nazwisko:
Ulica i numer domu:

Ulica i numer domu:

Kod pocztowy i miejscowos¢:

Numer telefonu:

Numer telefonu:

E-mail:

E-mail:

Data i miejscowo$c

Kod pocztowy i miejscowos¢:
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ZAMOWIENIE preparatéw PURELL

Ztozenie zamodwienia poprzez formularz jest rownoznaczne z wyrazeniem zgody na przetwarzanie danych osobowych Zamawiajacego

[

\

\

} Nazwa preparatu System dozownika Pojemnos¢ llos¢ opakowan Cena brutto llos¢

| 2+dozownik 115,00

} TEX 1200 ml 4 180,00

I 1 50,00

‘ 24 130,00

| | PURELL Advanced Hygienic Hand Rub — 18 105'00

I | Antybakteryjny zel do rak 60 ml T 70’00

\ ]

} butelka z pompka 6 3500

I 12 220,00

| 350 ml 1 0

} GOJO Premium Foam Handwash & Skin TEX 1200 ml 2+dozzown|k 1?388

} Conditioner — Pianka do mycia rak z odzywka 1 SO'OO

| )

| 2+dozownik 165,00

} TFX 1200 ml 2 140,00

} 1 70,00

I | GOJO Anti-bacterial Foam Soap — 3dozownik LA
) . 700 ml 3 140,00

} Antybakteryjne mydto w piance do rak | 5000

| HX 2+dozownik 170,00

} 1200 ml 2 140,00

| 1 70,00

} 2+dozownik 155,00

I TEX 1200 ml 2 130,00

| 1 65,00

| -

I | GOJO Mild Foam Hand Wash — Fredfoetile 160,00

! tagodna pianka do mycia rak el 3 130,00

! yca fa 1 4500

} LIX 2+dozownik 160,00

| 1200 m 2 130,00

I 1 65,00

} 2+dozownik 160,00

\

I | GOJO Freshberry Foam Hand Wash 12003l ? ]2288

} — Pianka do mycia rak o zapachu LTX - -

| sw le<nvch 3+dozownik 160,00

| | OWOSOWISYE 700 ml 3 130,00

| 1 45,00

| |_Dozownik GOJO LTX 700m! 40,00

| Dozownik GOJO LTX 1200m!| 40,00

I | Dozownik GOJO TFX 1200m| 25,00

} Dozownik PURELL TFX 1200ml 25,00

| zamdwienie powyzej 300 zt gratis

} Koszt dostawy zamodwienie do 300 zt ptatne z subkonta 16,00

} zamowienie do 300 zt ptatne przy odbiorze 21,00

\

\

\

[ pobranie

| -

| Forma p%amosg A subkonto

| Prosze zaznaczy¢ wybrang opcje.

} subkonto 1%

\

\

} Adres dostawy:

I | Nazwa/Imie i nazwisko

\

} Ulica

I'| Kod pocztowy, miejscowos¢

\

} Numer kontaktowy

I | Dane do faktury:

} Nazwa/Imie i nazwisko

} Ulica

\

} Kod pocztowy, miejscowos¢

| | NIP (dot. firm i instytudji)

\

\

\

\

\

\

w zakresie podanym w formularzu zamdwienia, przez Administratora danych, tj. EDUARD VAN DER STEEN HOLLAND CAR IMPORT Spk.,
o 7w celu realizacji zamdéwienia. Zgodnie z przepisami ustawy z dnia 29 sierpnia 1997 r. o ochronie danych osobowych (tj. Dz. U. 2015 r. poz.
| 2135, ze zm.) Zamawiajagcemu przystuguje prawo dostepu do tresci swoich danych, ich poprawiania i aktualizowania.
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W Polskie Towarzystwo
L V Walki z Mukowiscydozg
oAl — www.oddychaj.pl

Rowerem po 100 milionéw oddechéw - rywalizacja wystartowata!

Projekt Polskiego Towarzystwa Walki z Mukowiscydoza pn. ,Aktywnie kontra Muko” zakwalifikowat sie

do II etapu rywalizacji w konkursie Fundacji Lotto -,0dLOTTOwa jazda z OSHEE".

Projekt dotyczy doposazenia bezplatnej wypozyczalni w sprzet rehabilitacyjny

i aktywizujacy dla podopiecznych PTWM cierpiagcych na ciezka i nieuleczalng chorobe genetyczna mukowiscydoze.
Polskie Towarzystwo Walki z Mukowiscydoza zaprasza do wsparcia inicjatywy na rzecz chorych

na mukowiscydoze i wlaczenia sie do akcji polegajacej na przejechaniu na rowerach jak najwiekszej liczby
kilometréw w terminie od 3 lipca do 15 wrzesnia br.

Gtéwna nagroda w konkursie LOTTO to 150 000 zi. Zostanie ona przekazana organizacji, na ktorej koncie zostanie
zgromadzona najwieksza liczba przejechanych kilometréw. Na dofinansowanie moga liczy¢ tez organizacje,
ktorych projekty zajma odpowiednio miejsca od drugiego do czwartego w tej samej klasyfikacji.

Jak nam pomoc?

To proste. Aby wzia¢ udzial w akcji, nalezy za posrednictwem endomondo.com
lub Endomondo Sports Tracker dotaczy¢ do druzyny Polskiego Towarzystwa
Walki z Mukowiscydoza.

Jak to zrobi¢?

* Pobierz na swoj smartfon darmowa aplikacje Endomondo, utwérz w niej swoje konto

i dokonaj rejestraciji.

» Wyszukaj rywalizacje ,,0dLOTTOwa jazda z OSHEE” (rywalizacja dostepna pod linkiem:
https:/ /www.endomondo.com /challenges /33637139

* W rywalizacji bierze udzial 50 organizacji, ktore zakwalifikowaly sie do II etapu konkursu,
wyszukaj Polskie Towarzystwo Walki z Mukowiscydoza i kliknij ,Dolacz”.

» Jesli posiadasz juz konto w endomondo, kliknij w ponizszy link i dolacz do naszej druzyny:
https:/ /www.endomondo.com /teams /33637092

* Zapros rowniez do udzialu swoich znajomych lub innych chetnych, cheacych wziac udziat
w rywalizacji. Na stronie rywalizacji przycisk ,,Zapros" umozliwia wybranie osob chetnych
do udziatu w akcji.

* Publikuj rywalizacje na swoim fanpage na FB, informuj znajomych. Im wiecej oséb nam
pomoze, tym wieksza mamy szanse na zwyciestwo.

Wazne informacje:

Rywalizacja wystartowata 3 lipca 2017 i trwa do 15 wrzesnia 2017, do godz. 23:59:59.

W rywalizacji ,,odLOTTOwa jazda z OSHEE” wolno wybra¢ tylko jedna organizacje.

Rywalizacja polega na wyjezdzaniu kilometréw tylko i wylacznie na rowerach - czyli nie biegamy, nie chodzimy,
nie uzywamy samochodow, itp.

Kilometry krecimy wylacznie na terenie Polski.

Udzial w akgji jest dobrowolny, bezplatny, bez ograniczen wiekowych.

Wiecej szczegotow:

http:/ /www.fundacjalotto.pl /odlottowa-jazda-z-oshee /

http:/ /www.ptwm.org.pl /rowerem-po-100milionow-oddechow
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PODZIEKOWANIA

~KAZDY GEST, NAWET NAJDROBNIEJSZY... ZMIENIA SWIAT, CZYJS SWIAT".

’a'.:‘ Fundacja Sniezki
0% Toois S Maen serce

Dzickujemy za state Dzickujemy za zakup
i wieloletnie wsparcie iluminatora
bezplatne;j AccuVein AV400
wypozyczalni sprzetu oraz
rehabilitacyjnego. urzadzenia czyszczgcego.
-

—_—0—

Drodzy Darczyncy i Przyjaciele!
To dzigki Waszej wszechstronnej pomocy nie jesteSmy osamotnieni w walce o oddech, zdrowie
i zycie naszych podopiecznych.
To dzigki Waszej dobroci i szczodrosci Swiat mukowiscydozy nabiera kolorowych barw
i daje nadzieje na lepsze jutro.

Serdecznie dzigkujemy:
* Santander Consumer Bank za sfinansowanie zakupu pulsoksymetréw dla naszych podopiecznych,
* Firmie Nat-Com za podarowanie kolorowej drukarki laserowe;j,
* Mukolife za przekazanie ksigzek kucharskich,
* Koordynatorom oraz wolontariuszom za zaangazowanie podczas organizowanych zbidrek
publicznych na rzecz naszych podopiecznych,
* Darczyncom indywidualnym oraz wszystkim osobom zaangazowanym w dziatania na rzecz
chorych na mukowiscydoze, bo najcenniejszym darem, jaki mozna da¢ drugiemu cztowiekowi,
jest ofiarowanie mu swojego zainteresowania.

& Santander mu kﬁjl |fe
CONSUMER BANK

TWOJ SWIAT MUKOWISCYDOZY

) natcom O

BEZPIECZENSTWO
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Podziekowania Z zycia PTWM

Zadanie dofinansowane ze $rodkéw
Panstwowego Funduszu Rehabilitacji Oséb Niepetnosprawnych

N Polskie Towarzystwo
V Walki z Mukowiscydozg

Panstwowy Fundusz @
Rehabilitacji Os6b L’V
Niepetnosprawnych

OGLOSZENIE O REKRUTACIJI DO PROJEKTU
Sportowa rehabilitacja chorych na mukowiscydoze

Polskie Towarzystwo Walki z Mukowiscydozg z dniem 1 sierpnia 2017 r. rozpoczyna rekrutacje uczestnikow do nowego projektu
pn. ,Sportowa 0sob chorych na mukowiscydoze” realizowanego ze sSrodkdw PFRON i wiasnych.
Projekt realizowany bedzie od sierpnia 2017 do 30 marca 2019 r. na terenie catej Polski.

ZASADY REALIZACJI PROJEKTU

Celem projektu jest przygotowanie uczestnikéw do uczestnictwa w amatorskich imprezach sportowych poprzez wyuczenie
chorych na mukowiscydoze nawykéw samodzielnego, regularnego i prawidtowego, dostosowanego do ich potrzeb i mozliwosci
wykonywania aktywnosci sportowych, samodzielnego wykonywania rehabilitacji oddechowej i motywowania ich do przejecia
wiekszej odpowiedzialnosci za swoje leczenie i rehabilitacje, a co za tym idzie zwiekszenie ich szans na petng integracje spoteczng.

Projekt bedzie polegat na prowadzeniu zintegrowanych dziatan z zakresu rehabilitacji przez sport oséb chorych na
mukowiscydoze realizowanej w formie:

1) indywidualny trening sportowy z fizjoterapeuta,

2) indywidualny trening samodzielnego funkcjonowania z fizjoterapeutg,

3) trening motywacyjny z psychologiem (dla czesci uczestnikow).

ZASADY REKRUTACJI UCZESTNIKOW
Do projektu zapraszamy:
— chorych na mukowiscydoze w wieku powyzej 7 roku zycia,
— posiadajgcych aktualne na dzien przystgpienia do projektu orzeczenie o niepetnosprawnosci lub o stopniu
umiarkowanym badz znacznym niepetnosprawnosci,
nieuczestniczgcych w projektach realizowanych ze srodkéw PFRON w podobnym celu (domowa rehabilitacja)
bez medycznych przeciwwskazan do wykonywania aktywnosci fizycznej — wymagane jest zaswiadczenie lekarza
(uwaga — zaswiadczenie musi by¢ przestane najpdzniej przed rozpoczeciem zajec).

Uwaga! Ze wzgledu na trudng logistyke projektu i ograniczony budzet do projektu w pierwszej kolejnosci przyjmowane beda
osoby zamieszkujagce w stosunkowo niewielkich odlegtosciach od siebie oraz od miejsca zamieszkania pracownikdéw projektu
(maksymalna odlegtos¢ miedzy miejscami zamieszkania chorych i pracownikow projektu to srednio ok. 20 km).

Warunkiem przyjecia zgtoszenia do projektu jest przestanie do PTWM kompletu dokumentdéw:

— karta zgtoszeniowa (prawidtowo wypetniona i podpisana przez rodzica/opiekuna prawnego chorego niepetnoletniego lub
chorego dorostego),

— o$wiadczenie o zgodzie na przetwarzanie danych osobowych beneficjenta (prawidtowo wypetnione i podpisane przez rodzica/
opiekuna prawnego chorego niepetnoletniego lub chorego dorostego),

— o$wiadczenie o zgodzie na przetwarzanie danych osobowych rodzica/opiekuna prawnego chorego niepetnoletniego,

— kopia aktualnego na dzien przystgpienia do projektu orzeczenia o niepetnosprawnosci lub o stopniu umiarkowanym badz
znacznym niepetnosprawnosci,

— zaswiadczenie od lekarza.

Zgtoszenia mozna przesytaé poczta na adres:
Polskie Towarzystwo Walki z Mukowiscydozg
ul. Prof. Jana Rudnika 3b

34-700 Rabka-Zdroj

lub skanem na adres poczta@ptwm.org.pl
TERMIN NADSYLANIA ZGEOSZEN UPLYWA 20 sierpnia 2017 r. Decyduje data wptywu do PTWM.

Informacje o projekcie:

Polskie Towarzystwo Walki z Mukowiscydozg

tel. kom. 533 370 757 (lub w okresie urlopowym 662 033 999)
Koordynator projektu Monika Zmudziriska-Hann

e-mail: poczta@ptwm.org.pl

www.ptwm.org.pl

Serdecznie zapraszamy!!! (!*0
|
|
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Zadanie dofinansowane ze srodkéw
Panstwowego Funduszu Rehabilitacji Oséb Niepetnosprawnych

Panstwowy Fundusz @ ° . .
% Rehabilitacji 0s6b L«% Polskie Towarzystwo

Niepetnosprawnych Walki z Mukowiscydozg

KARTA ZGtOSZENIOWA DO PROJEKTU

Sportowa rehabilitacja chorych na mukowiscydoze
MiejscowosC, data.......cccvveeeeciieeeiiiiiee e,

Polskie Towarzystwo Walki z Mukowiscydoza

ul. Prof. Jana Rudnika 3b

34-700 Rabka-Zdréj
Prosze o przyjecie do uczestnictwa w projekcie pn.
Sportowa rehabilitacja chorych na mukowiscydoze

NAZWISKO | IMIE UCZESTNIKA

PESEL UCZESTNIKA

ADRES ZAMIESZKANIA UCZESTNIKA
(ulica, nr domu/mieszkania, kod, miejscowos$¢)

WOIJEWODZTWO
POWIAT

TELEFON KONTAKTOWY STACJONARNY
| KOMORKOWY

E-MAIL

NAZWISKO | IMIE PRZEDSTAWICIELA
USTAWOWEGO

ORZECZENIE O NIEPELNOSPRAWNOSCI
AKTUALNE DO DNIA (dotyczy dzieci do 16. roku
2ycia)

ORZECZENIE O STOPNIU
NIEPELNOSPRAWNOSCI AKTUALNE DO DNIA -
NALEZY PODAC STOPIEN
NIEPELNOSPRAWNOSCI | DATE WAZNOSCI
(dotyczy oséb powyzej 16. roku zycia)

e (Oswiadczam, ze znane mi sg zasady realizacji i rekrutacji do projektu.

e (Oswiadczam, ze przystepujgc do projektu ,Sportowa rehabilitacja chorych na mukowiscydoze” nie
biore jednoczednie udziatu w innych projektach realizowanych ze srodkdw PFRON w podobnym
celu.

ZAtACZAM DOKUMENTY:

- kopia orzeczenia o niepetnosprawnosci uczestnika,

- zaswiadczenie lekarza o braku przeciwwskazan do wykonywania aktywnosci fizycznej,

- oswiadczenie o zgodzie na przetwarzanie danych osobowych uczestnika,

- o$wiadczenie o zgodzie na przetwarzanie danych osobowych rodzica/opiekuna prawnego uczestnika.

\) podpis (chorego lub w przypadku dziecka do lat 18 — rodzica/opiekuna prawnego)
o\ |
|
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Zadanie dofinansowane ze $rodkow
Panstwowego Funduszu Rehabilitacji Os6b Niepetnosprawnych

Panstwowy Fundusz % ° . .
% Rehabilitacji Osob ‘JM Polskie Towarzystwo

Niepetnosprawnych Walki z Mukowiscydoza

OSWIADCZENIE
ZGODA NA PRZETWARZANIE DANYCH OSOBOWYCH UCZESTNIKA PROJEKTU

Sportowa rehabilitacja chorych na mukowiscydoze

Dane osobowe przekazane przez uczestnikow projektu realizowanego w ramach art. 36 ustawy z dnia 27
sierpnia 1997 r. o rehabilitacji zawodowej i spotecznej oraz o zatrudnianiu oséb niepetnosprawnych (t.j. Dz.
U.z 2011 r. Nr 127, poz. 721 z pézn. zm.), do Polskiego Towarzystwa Walki z Mukowiscydoza, ul. Prof. Jana
Rudnika 3B, 34-700 Rabka-Zdrdj, oraz Panstwowego Funduszu Rehabilitacji Oséb Niepetnosprawnych
z siedzibg w Warszawie przy al. Jana Pawta Il 13 (administratora danych) bedg przetwarzane w celu
realizacji ,Zasad wspierania realizacji zadan z zakresu rehabilitacji zawodowej i spotecznej osdb
niepetnosprawnych, zlecanych fundacjom oraz organizacjom pozarzgdowym przez PFRON”. Dane osobowe
moga by¢ takze przetwarzane, gdy jest to niezbedne dla wypetnienia prawnie usprawiedliwionych celéw
administratora danych. Kazdy uczestnik projektu posiada prawo dostepu do tresci swoich danych oraz ich
poprawiania, aktualizacji, uzupetniania i usuwania. Podanie danych jest dobrowolne, jednak ich niepodanie
skutkowac bedzie brakiem mozliwosci wziecia udziatu w zadaniu realizowanym zgodnie z ,Zasadami
wspierania realizacji zadan z zakresu rehabilitacji zawodowej i spotecznej oséb niepetnosprawnych,
zlecanych fundacjom oraz organizacjom pozarzgdowym przez PFRON”.

PESEL uczestnika projektu

Biorgc pod uwage powyzsze informacje, wyrazam zgode na przetwarzanie moich danych osobowych przez
Polskie Towarzystwo Walki z Mukowiscydozg, ul. Prof. Jana Rudnika 3B, 34-700 Rabka-Zdréj, oraz PFRON
z siedzibg w Warszawie przy al. Jana Pawta Il 13 (administrator danych) w celach zwigzanych z realizacja
,Zasad wspierania realizacji zadan z zakresu rehabilitacji zawodowej i spotecznej osdb niepetnosprawnych,
zlecanych fundacjom oraz organizacjom pozarzgdowym przez PFRON”, zgodnie z ustawg z dnia 29 sierpnia
1997 r. o ochronie danych osobowych (Dz. U. z 2002 r. Nr 101, poz. 926 ze zm.). Zostatem/-am
poinformowany/-a o prawie dostepu do tresci swoich danych oraz ich poprawiania, aktualizacji,
uzupetniania i usuwania.

(data i podpis uczestnika projektu/opiekuna prawnego)
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Zadanie dofinansowane ze srodkéw
Panstwowego Funduszu Rehabilitacji Oséb Niepetnosprawnych

Panstwowy Fundusz @ ° . .
% Rehabilitacji Osob ‘)‘(J Polskie Towarzystwo

Niepetnosprawnych Walki z Mukowiscydoza

OSWIADCZENIE
ZGODA NA PRZETWARZANIE DANYCH OSOBOWYCH RODZICA/OPIEKUNA
PRAWNEGO UCZESTNIKA PROJEKTU

Sportowa rehabilitacja chorych na mukowiscydoze

Dane osobowe przekazane przez uczestnikdw projektu realizowanego w ramach art. 36 ustawy z dnia 27
sierpnia 1997 r. o rehabilitacji zawodowej i spotecznej oraz o zatrudnianiu oséb niepetnosprawnych (tj. Dz.
U.z 2011 r. Nr 127, poz. 721 z pdzn. zm.), do Polskiego Towarzystwa Walki z Mukowiscydozg, ul. Prof. Jana
Rudnika 3B, 34-700 Rabka-Zdrdj, oraz Panstwowego Funduszu Rehabilitacji Oséb Niepetnosprawnych
z siedzibg w Warszawie przy al. Jana Pawta Il 13 (administratora danych) beda przetwarzane w celu
realizacji ,Zasad wspierania realizacji zadan z zakresu rehabilitacji zawodowej i spotecznej o0sdéb
niepetnosprawnych, zlecanych fundacjom oraz organizacjom pozarzagdowym przez PFRON”. Dane osobowe
moga by¢ takze przetwarzane, gdy jest to niezbedne dla wypetnienia prawnie usprawiedliwionych celéow
administratora danych. Kazdy uczestnik projektu posiada prawo dostepu do tresci swoich danych oraz ich
poprawiania, aktualizacji, uzupetniania i usuwania. Podanie danych jest dobrowolne, jednak ich niepodanie
skutkowaé bedzie brakiem mozliwosci wziecia udziatu w zadaniu realizowanym zgodnie z ,Zasadami
wspierania realizacji zadan z zakresu rehabilitacji zawodowej i spotecznej oséb niepetnosprawnych,
zlecanych fundacjom oraz organizacjom pozarzagdowym przez PFRON”.

(adres rodzica/opiekuna prawnego uczestnika projektu: miejscowosé, nr kodu, ulica, nr domu, nr
mieszkania)

(PESEL rodzica/opiekuna prawnego uczestnika projektu)

Bioragc pod uwage powyzsze informacje, wyrazam zgode na przetwarzanie moich danych osobowych przez
Polskie Towarzystwo Walki z Mukowiscydozg, ul. Prof. Jana Rudnika 3B, 34-700 Rabka-Zdréj, oraz PFRON
z siedzibg w Warszawie przy al. Jana Pawta Il 13 (administrator danych) w celach zwigzanych z realizacjg
»Zasad wspierania realizacji zadan z zakresu rehabilitacji zawodowej i spotecznej oséb niepetnosprawnych,
zlecanych fundacjom oraz organizacjom pozarzgdowym przez PFRON”. Zgodnie z ustawg z dnia 29 sierpnia
1997 r. o ochronie danych osobowych (Dz. U. z 2002 r. Nr 101, poz. 926 ze zm.). Zostatem/-am
poinformowany/-a o prawie dostepu do tresci swoich danych oraz ich poprawiania, aktualizacji,
uzupetniania i usuwania.

(Data i podpis rodzica/opiekuna prawnego uczestnika projektu)
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