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Srodmiazszowa choroba phuc

w twardzinie uktadowe]
— jak poprawi¢ standardy opieki nad pacjentem

Srddmiazszowa choroba ptuc (ILD) w przehiegu twardziny uktadowej (SSc) jest choroba rzadka, a jednoczesnie zfozona, ktdrej
leczenie wymaga specjalistycznej wiedzy wielu ekspertow. Potrzebne sg zatem rozwigzania systemowe pozwalajace na stworzenie
interdyscyplinarnych zespotow opiekujgcych sie pacjentem, w ktorych kluczowa role odegrajg reumatolog i pulmonolog.

— Mianem ILD okreslana jest szeroka grupa
chordb, ktore sq klasyfikowane wspélnie ze
wzgledu na takg samg manifestacje klinicz-
ng i wyniki badan czynnosciowych pluc czy
badari obrazowych. Sq to choroby rzadkie, co
znaczy, ze choruje na nie mniej niz 5 0séb na
100 tys. — wyjasniat prof. Sebastian Majewski.
Przyczyn ILD jest wiele. Moga wynika¢ np.
z narazenia zawodowego, przykladem sa
pylice; moga by¢ konsekwencjg narazenia
srodowiskowego na antygeny, najczesciej
organiczne; moga by¢ skutkiem stosowania
niektorych lekow. Obserwowane sg takze
w przebiegu ukladowych choréb tkanki
tacznej. Jesli przyczyn nie udaje si¢ ustalic,
mowi si¢ o idiopatycznej chorobie $rod-
miazszowej pluc, z ktorych najczestsza jest
idiopatyczne wtdknienie ptuc (IPF).

- W ILD zwykle mamy do czynienia z za-
paleniem i procesem wildknienia, ktdre za-
burzajg funkcje uktadu oddechowego. Prze-
staje on wymieniac gazy oddechowe tak,
jak powinien. Prowadzi to do konkretnych
objawéw klinicznych, a jezeli choroba poste-
puje, réwniez do niewydolnosci uktadu od-
dechowego i bardzo czesto przedwczesnego
zgonu — mowil prof. Sebastian Majewski.

Iwiazek ILD z twardzing uktadowa

Srédmigzszowa choroba ptuc rozwija sie
u jednej na cztery osoby z rozpoznang SSc
w ciggu 3 lat od postawienia diagnozy.
Wiléknienie ptuc, bedace wynikiem ILD,
jest gtowna przyczyna $mierci chorych na
twardzing. Zgodnie z danymi Narodowego
Funduszu Zdrowia w 2019 r. zyto w Pol-
sce nieco ponad 1700 oséb z rozpoznang
srodmigzszowg chorobg pluc w przebiegu
twardziny uktadowej (SSc-ILD).

- Ukfadowe choroby tkanki tgcznej to dos¢
tajemnicza grupa schorzen. Przypuszcza sie,
ze ich wspdlnym mechanizmem jest autoim-
munizacja. To znaczy, ze uktad odporno-

Epidemiologia

W 2018 liczba chorych na twardzine uktadowa wynosita w Polsce 5,4 tys., 82,5-84,3 proc. stano-
wity kobiety. Taki rozkfad ptci jest zgodny z wynikami analiz populadji chorych przeprowadzonych

w innych krajach.

Wedtug badan europejskich odsetek 0sob ze srodmiazszowg choroba ptuc wsréd chorych na

twardzine uktadowa w Europie wynosi ok. 35 proc.

Dane pochodza z raportu Instytutu Innowadji i Odpowiedzialnego Rozwoju INNOWO ,Twardzina
ukfadowa ze szczegdlnym uwzglednieniem choroby srodmiazszowej ptuc w Polsce. Epidemiolo-

gia w latach 2008-2018"

sciowy myli sig i rozpoznaje wlasne tkanki
jako obce, a w efekcie zaczyna je zwalczac.
Zmiany plucne nie sq powiktaniem SSc czy
innych choréb, np. uktadowego tocznia ru-
mieniowatego, reumatoidalnego zapalenia
stawow, tylko ich sktadowg — tlumaczyt
prof. Eugeniusz Kucharz. - Nie potrafimy
leczy¢ przyczynowo SSc, bo nie znamy jej
przyczyny. Co wigcej, nie mamy lekow, ktore
- upraszczajgc — mowityby ukladowi od-
pornosciowemu ,,zwalczaj obce, swojego nie
ruszaj”. Jedyne, co mozemy zrobié, to troche
obnizac odpornosc, ktora zblgdzila i atakuje
wiasne tkanki i narzgdy — dodal.

Na SSc choruja gtéwnie kobiety - cztero-
krotnie czgsciej niz mezczyzni.

- W ciggu 40-50 lat przyczyny zgondw
chorych na twardzing bardzo sig¢ zmieni-
ty. W niewielkim odsetku jest to przefom
nerkowy, natomiast przyczyny ptucno-
-krgzeniowe — ILD i nadcisnienie ptucne
- odpowiadajg za ok. 70 proc. zgonow. Co
wiegcej, jest to element, ktdry nie tylko skraca
zycie, lecz takze bardzo je utrudnia i obniza
jego jakos¢ - przypomnial prof. Eugeniusz
Kucharz.

Jak powinna wygladaé diagnostyka

Diagnostyka zmian w plucach wymaga
doboru wlasciwych metod. Wykonanie
badan i wlasciwa interpretacja wynikow

naleza do kompetencji specjalistow chordb
pluc lub radiologéw wyspecjalizowanych
w diagnostyce choréb $rédmigzszowych.
Ze wzgledu na rzadkie wystepowanie tych
schorzen diagnostyka powinna si¢ odby-
waé w o$rodkach referencyjnych, gdzie
koncentracja pacjentéw z rzadkimi choro-
bami gwarantuje odpowiednie doswiad-
czenie specjalistow.

- Standardem rozpoznawania ILD jest dys-
kusja klinicystow. Najczesciej uczestniczg
w niej pulmonolog, reumatolog, radiolog,
bo badania obrazowe sq kluczowym na-
rzedziem. Najczulszym, najlepszym jest
tomografia komputerowa wysokiej roz-
dzielczosci. Kiedy mimo to nie udaje sie
ustali¢ rozpoznania, siegamy po narzedzia
inwazyjne i biopsje ptuca. Z doswiadczen
Swiatowych wiadomo, ze konsylia specjali-
stow skracajg czas do diagnozy, zmniejszajg
ryzyko narazenia chorych na niepotrzebne
procedury diagnostyczne i skracajq czas do
wlgczenia wlasciwego leczenia. Powinnismy
dgzyc do tworzenia takich interdyscyplinar-
nych zespotow w osrodkach referencyjnych
- mowil prof. Sebastian Majewski.

Chorzy nie otrzymuja
optymalnego leczenia

- Skoro nie mozemy leczyc przyczynowo
ani zahamowac procesu chorobowego, sta-

lwona Kazimierska

ramy si¢ pomdc chorym, ukierunkowujgc
terapie na narzqdy. W strategii postepo-
wania leczniczego u chorych na SSc istotne
jest oddzialywanie na ptuca, uktad krg-
zenia, nadcisnienie plucne, a takze profi-
laktyka zmian nerkowych — moéwil prof.
Eugeniusz Kucharz.

- Nasze postepowanie zalezy od zajecia
narzqdow. Jezeli u pacjenta z twardzing
dominuje ILD, to dobieramy leki immuno-
supresyjne, ktére przede wszystkim wply-
wajqg na migzsz ptucny. Jezeli dominujg
objawy skorne, nieco modyfikujemy lecze-
nie immunosupresyjne. Niestely rekomen-
dacje ograniczajg nas do kilku lekow im-
munosupresyjnych. Tak naprawde przetom
w leczeniu twardziny jest dopiero przed
nami — dodala dr Katarzyna Romanow-
ska-Prochnicka.

Doktor Katarzyna Romanowska-Prdch-
nicka podkreslita, ze pacjenci z ILD nie
otrzymuja optymalnego leczenia. Polskie
rekomendacje z 2017 r. dotyczace SSc
zawierajg leki z lat 60. i 70. Ekspertka
wyrazila nadzieje, ze niedtugo zostang
one zmienione. Zwlaszcza ze od tego cza-
su pojawil sie nintedanib, inhibitor ki-
nazy tyrozynowej, ktéry daje mozliwo$¢
zmniejszenia tempa procesu widknienia
i zniszczenia pluc.

Nintedanib moze modyfikowaé historig
naturalng SSc-ILD

- Srédmigzszowa choroba ptuc, jak juz
powiedziano, moze przebiegac zaréwno
z cechami zapalenia, jak i z widknieniem.
Jezeli dominuje zapalenie, jest miejsce dla
lekéw immunomodulacyjnych. Kiedy na-
tomiast choroba postepuje i rozwija sie
wldknienie, zapalenia jest duzo mniej,
wobec czego terapie immunomodulacyjne
sq mniej skuteczne — ttumaczyl prof. Se-
bastian Majewski.
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- prof. dr hab. n. med. Eugeniusz J. Kucharz — konsultant wojewddzki w dziedzinie reumatologii, emerytowany wieloletni kierownik Katedry i Kliniki Chordb
Wewnetrznych, Reumatologii i Immunologii Klinicznej Wydziatu Nauk Medycznych élqskiego Uniwersytetu Medycznego w Katowicach

- dr hab. n. med. Sebastian Majewski, prof. Uniwersytetu Medycznego w todzi — pracownik Kliniki Pneumonologii

+ dr n. med. Katarzyna Romanowska-Préchnicka — starszy asystent w Klinice i Poliklinice Uktadowych Chordb Tkanki tacznej Narodowego Instytutu Geriatrii,
Reumatologii i Rehabilitacji w Warszawie, adiunkt w Zaktadzie Biofizyki, Fizjologii i Patofizjologii Warszawskiego Uniwersytetu Medycznego

- Violetta Zajk - prezes Ogdlnopolskiego Stowarzyszenia Mtodych z Zapalnymi Chorobami Tkanki tacznej ,3majmy sie razem”

Wiadomo to po modelowej chorobie prze-
biegajacej z postepujacym widknieniem,
a mianowicie IPF, w ktérym rokowanie
jest bardzo zte - mediana przezycia to
3-5 lat wedtug danych sprzed ery dostep-
nosci lekéw antyfibrotycznych. Na szcze-
$cie dla chorych w ciagu ostatnich 10 lat
zarejestrowano dwie czasteczki, ktore jak
udowodniono, s3 w stanie skutecznie mo-
dyfikowa¢ historie naturalng tej choroby,
hamujac postepujacy proces widknienia,
spowalniajac tempo jego rozwoju i w ten
sposob przediuzajac chorym zycie.

- Sprawdzono, czy jeden z tych lekow -
nintedanib, ktory wczesniej wykazat sie
skutecznoscig w IPE, bedzie rownie skutecz-
ny w przypadku chorych na SSc-ILD. Po-

twierdzito to badanie kliniczne SENSCIS,
do ktérego wilgczono chorych na SSc-ILD.
Udowodniono, ze taka terapia spowalnia
utrate czynnosci ptuc. Nie jest to leczenie,
ktére catkowicie zahamuje ten proces i za-
trzyma chorobe — takich czgsteczek nadal
nie ma, jednak daje pewng nadzieje cho-
rym — mowil ekspert.

Zakonczyly si¢ kolejne badania, ktore wy-
kazaly jego skutecznos$¢ w kolejnych cho-
robach §rodmiazszowych pluc przebiega-
jacych z postepujacym widknieniem.
Profesor Eugeniusz Kucharz zauwaza, ze
nie jest to nowy lek, a zatem ewentualne
dzialania niepozadane sg znane. - Chodzi
0 rozszerzenie wskazafi do jego stosowa-
nia. Wydaje sig, Ze stworzenie programu

lekowego nie bytoby duzym wydatkiem
dla platnika. Wedtug danych NFZ w Pol-
sce jest ok. 5,5 tys. chorych na SSc. Jesli
do tego dodamy ok. 1 tys. przypadkéw
nierozpoznanych lub blednie rozpozna-
nych, to mamy 6,5-7 tys. chorych w calym
kraju. Z tego ok. 2,5 tys. ma ILD - ocenil
ekspert.

Jak powinna by¢ zorganizowana

opieka nad pacjentami z SSc-ILD
Leczenie postepujacych choréb srod-
migzszowych pluc przebiegajacych
z wléknieniem stanowi wyzwanie, ktére
wymaga interdyscyplinarnego podejscia,
zwlaszcza wspétpracy pulmonologow
i reumatologow.

- Porozumienie pulmonologow i reuma-
tologow, ale takze kardiologéw, jest bar-
dzo wazne, zebysmy szybko diagnozowali
pacjentéw. Szybka sciezka diagnostyczna
umozliwiajgca opieke ambulatoryjng by-
taby korzystna dla pacjentéw. Podobnie
jak stworzenie interdyscyplinarnych zespo-
tow, ktére skoordynowatyby diagnostyke
i leczenie. To jest choroba rzadka, chorzy
ging gdzies w systemie. Trzeba ich skutecz-
nie wyszukac na podstawie efektywnej,
skoordynowanej diagnostyki — zauwazyta
dr Katarzyna Romanowska-Prochnicka.

- Z doswiadczenia mojego osrodka moge po-
wiedziec, ze wspélpraca reumatologow i pul-
monologéw uktada si¢ dobrze, ale opiera
sig na relacjach osobistych. Znamy kolegow
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prof. Eugeniusz Kucharz:

W strategii postepowania leczniczego

u chorych na SSc istotne jest
oddziatywanie na ptuca, uktad krazenia,
nadcisnienie ptucne, a takze profilaktyka
zmian nerkowych

z pulmonologii, oni znajq reumatologow.
Nie ma natomiast instytucjonalnych form
wspdlpracy, ktére skrocityby Sciezke pacjen-
ta. Bardzo potrzebna jest rowniez edukacja
lekarzy pierwszego kontaktu, by potrafili
rozpoznawac twardzine. I jesli juz to zrobig,
zeby w trybie pilnym mogli skierowac chore-
go do specjalistow — reumatologa, pulmono-
loga, kardiologa, dermatologa, czasami psy-
chologa — dodat prof. Eugeniusz Kucharz.

Dobrze by byto, gdyby reumatolog mogt wy-
konac szerszy zestaw badan diagnostycznych.
Teraz czgs¢ chorych trafia do szpitala, bo reu-
matolog nie moze przeprowadzi¢ pelnego
panelu badan. A jak zauwaza prof. Eugeniusz
Kucharz, wigkszos¢ chorych na SSc mozna
leczy¢ ambulatoryjnie. — Powinnismy dgzy¢
do rozwigzat systemowych. W kazdym wo-
jewddztwie, a przynajmniej tych wigkszych,
powinny by¢ dwa osrodki wyspecjalizowane
w leczeniu chorych na SSc - stwierdzit ekspert.
Teraz chory na SSc czasami trafia do der-
matologa, bo ma zmiang ryséw twarzy,
zanik czerwieni wargowej, czasami do
gastroenterologa ze wzgledu na dolegli-
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prof. Sebastian Majewski:

Jezeli w ILD dominuje zapalenie,

jest miejsce dla lek6w
immunomodulacyjnych. Kiedy natomiast
choroba postepuje i rozwija sie
widknienie, terapie immunomodulacyjne
sg mniej skuteczne

wosci ze strony uktadu pokarmowego,
innym razem do pulmonologa czy reu-
matologa. Wytyczne Europejskiej Ligi
do Walki z Reumatyzmem sugeruja, ze
leczenie chorego na SSc powinien koor-
dynowa¢ reumatolog przy wspotpracy
z lekarzami innych specjalnosci.

- Nie uwazam, ze diagnostyke i lecze-
nie musi koordynowac reumatolog. Jezeli
bedzie program lekowy i pacjent bedzie
miat zlecone odpowiednie badania, to
jest obojetne, czy wykona je pulmonolog
czy reumatolog. Wazne, zeby one byty
wykonane w odpowiednim standardzie.
Potem podzielimy si¢ obowigzkami. Istot-
ne jest, zeby powstat program lekowy,
zeby pacjenci mogli by¢ leczeni i otrzyma-
li skoordynowang opieke — powiedziala
dr Katarzyna Romanowska-Prdchnicka.
- To sq nasi wspolni pacjenci. My pulmo-
nolodzy mamy pewne narzedzia, ktore dla
reumatologow nie sq tak tatwo dostepne: ba-
dania czynnosciowe pluc, spirometrie, bada-
nie transferu ptucnego tlenku wegla, pomiar
pojemnosci pluc, a takze tomografie i zwykle
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dr Katarzyna Romanowska-Prdchnicka:
To jest choroba rzadka, chorzy

ging gdzies w systemie. Trzeba ich
skutecznie wyszukac na podstawie
efektywnej, skoordynowanej diagnostyki

radiologéw dobrze wyszkolonych w zakresie
chordb Srodmigzszowych ptuc. Chyba na
razie jestesmy skazani na formy kolezeriskiej
wspélpracy, ktore sobie wypracowalismy.
Dobrze bytoby jednak miec jakis sformalizo-
wany sposéb dziatania. Moze w trybie am-
bulatoryjnym bytby jeszcze skuteczniejszy
- podsumowat prof. Sebastian Majewski.

Szansa na powrot do normalnego zycia

We wrzesniu tego roku zostal opubliko-
wany raport ,,Srédmigzszowa choroba
pluc w przebiegu twardziny ukladowej
(SSc-ILD). Perspektywa pacjenta’, ktory
przedstawia codzienno$¢ osob chorych.
Raport pokazuje wptyw choroby na zycie
rodzinne i spoteczne. Co czwarta oso-
ba ze wzgledu na chorobe nie czuje sie
juz takim wsparciem dla swojej rodziny,
jak kiedys. Co trzeci rodzic chorujacy
na SSc-ILD nie moze przez nig aktyw-
nie spedzac czasu ze swoimi dzie¢mi.
Dla wielu pacjentéw choroba stanowi tez
duze ograniczenie w kontaktach z przyja-
ciéimi i znajomymi.
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Violetta Zajk:

Uporczywy kaszel, zwtaszcza teraz,
W czasie pandemii, moze byc zle
postrzegany przez otoczenie.

To sprawia, ze chorzy zamykaja si
w domu

- 0d momentu diagnozy chorzy powin-
ni otrzymywac wsparcie psychologa ze
wzgledu na przewidywany rozwéj choro-
by. Pacjentom jest bardzo cigzko. Chcie-
liby zy¢ normalnie, ale z powodu pro-
bleméw z oddychaniem bardzo szybko
sie meczq. Uporczywy kaszel, zwlaszcza
teraz, w czasie pandemii, moze by¢ Zle
postrzegany przez otoczenie. To sprawia,
ze chorzy zamykajg sie w domu, bar-
dzo czgsto sq na rencie, niektorzy nawet
nie majg do niej prawa. Ich sytuacja jest
nietatwa - méwi Violetta Zajk. - Z po-
wodu kolejek chorym coraz trudniej jest
dosta( sie do odpowiedniego specjalisty.
A w przypadku SSc wyjgtkowo istotne
jest jak najszybsze postawienie diagno-
zy i rozpoczecie odpowiedniego leczenia
oraz udzielenie wsparcia — dodata.

Mozliwo$¢ zwiekszenia dostepu do tera-
pii przedstawicielka pacjentéw nazywa
$wiatetkiem w tunelu, poniewaz to mo-
globy stanowi¢ szans¢ na powrét do nor-
malnego zycia, do pracy i obowigzkow
rodzinnych. .



