KURIER MEDYCZNY menedzera zdrowia

www.KurierMedyczny.com

> 04/2021

PACJENCI
ZCHOROBAMI ... .

RZADKIMI czekaia
NA INNOWACYINE TERAPIE

Wielkim wyzwaniem dla polityki lekowej sg choroby rzadkie.
NA SZCZES'.CIE POJAWIAJA SIE PRZELOMOWE TERAPIE, NIESTETY

NIE ZAWSZE U NAS DOSTEPNE. Na pytania, jakimi nowymi lekami
mozna zastgpic krew, aby zaspokoic pilne potrzeby pacjentow

z zespotami mielodysplastycznymi, jakie leki mogg by¢ nadziejg dla

pacjentow z mukowiscydozg czy obrzekami naczynioruchowymi, szukano

odpowiedzi podczas panelu ,Wyzwania w polityce lekowej w obszarze

chordéb rzadkich” na miedzynarodowej konferencji

,Priorities and challenges in Polish and European drug policy”.

W przypadku zespotéw mielodysplastycz-
nych, wrodzonego obrzeku naczynioru-
chowego i mukowiscydozy rokowania pa-
cjentdw nie sg optymistyczne. Podobnie
jak w innych chorobach rzadkich, ktérych
mamy bardzo wiele. Cho¢ na wigkszos¢

z nich nie znaleziono dotad zadnego le-
karstwa, w tych trzech jednostkach cho-
robowych sytuacja wyglada duzo lepiej.
Na $wiecie pojawily sie bowiem przetomo-
we terapie, ktore moga znacznie przedtu-
zy¢ i odmieni¢ zycie pacjentéw. Problem

w tym, Ze w Polsce ciagle nie ma ich na
lidcie refundacyjne;j.
ZESPOLY mielodysplastyczne

W zespotach mielodysplastycznych do-
chodzi m.in. do nieprawidtowosci w roz-

fot. istockphoto.com

nicowaniu krwinek czerwonych, przez co
cze$¢ pacjentéw wymaga transfuzji, jed-
nak eksperci ostrzegaja, ze ok. 2030 r. krwi
moze zabrakng¢. To nie jest optymistyczna
wiadomos¢, poniewaz jest ona stale po-
trzebna w wielu chorobach przewleklych
zwigzanych z niedokrwistoscig (2/3 przeto-
czen) czy tez w zwigzku z réznymi urazami
i operacjami (1/3 przetoczen). Mimo cig-
glych prac nad wyprodukowaniem sztucz-
nej krwi na razie mozemy liczy¢ jedynie na
dawcow. W Polsce stanowig oni zaledwie
1,5 proc. spoleczenstwa.

Nawet jesli mamy krew, to jak ostrzega
prof. dr hab. n. med. Iwona Hus, kierow-
nik Oddzialu Choréb Uktadu Chlonnego
Kliniki Hematologii Instytutu Hematologii
i Transfuzjologii w Warszawie, prezes Pol-
skiego Towarzystwa Hematologdw i Trans-
fuzjologéw, jej przetaczanie stosowane
jako leczenie nie jest dla chorego obojet-
ne. - Taka terapia wigze si¢ z nadmier-
nym gromadzeniem si¢ Zelaza w organi-
zmie, czyli wtérng hemochromatozg, ktora
moze prowadzi¢ do niszczenia narzgdow
wewnetrznych, powiktan immunologicz-
nych, autoimmunizacji i w konsekwencji
do hospitalizacji pacjenta. Jednoczesnie
w Polsce nie mamy dostepu do skutecznego
leczenia, ktore pomogloby organizmowi
pozby¢ sig nagromadzonego zelaza. Stgd
poszukiwanie nowych, skutecznych lekéw.
Takim innowacyjnym lekiem, ktory pozwa-
la chorym uniezalezni¢ si¢ od transfuzji,
jest luspatercept, ktory dziala bardziej na
mechanizm niz tylko na objawy. Leki, kto-
re stosowalismy wczesniej, stymulowaty
dojrzewanie krwinek czerwonych, nato-
miast luspatercept wplywa na czynniki,
ktore hamujqg ich dojrzewanie — wyjasnita
ekspertka. — U chorych, ktérzy otrzymu-
jg transfuzje, obserwujemy duze réznice
w stezeniu hemoglobiny - spadek przed
przetoczeniem krwi i wzrost po nim. Tak
dzieje si¢ raz, dwa razy w miesigcu, w za-
leznosci od tego, jak czeste sq transfuzje.
Oczywiscie sq sytuacje, w ktorych nie jeste-
Smy w stanie inaczej pacjentowi pomoc niz
szybkim podaniem koncentratu krwinek
czerwonych, natomiast zastosowanie inne-
g0 leczenia, jakim jest terapia celowana,
pozwala utrzymac stezenie hemoglobiny na
bardziej stabilnym poziomie. Dlatego nale- »
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zy dolozyc¢ wszelkich staran, zeby terapie ce-
lowane, ktére mogg poprawic jakos¢ zycia,
byly dostepne i aby chory nie musiat otrzy-
mywac przez lata transfuzji. Wazne jest za-
tem, aby luspatercept byt objety refundacjg.
Wprawdzie niektorzy chorzy otrzymujg lek
w ramach RDTL, ale wszyscy wiemy, ze
naszym pacjentom potrzebny jest znacznie
szerszy dostep do leczenia — dodala.
Zdaniem prof. dr hab. n. med. Magdale-
ny Letowskiej z Zaktadu Transfuzjologii
Instytutu Hematologii i Transfuzjologii
w Warszawie, cztonka Krajowej Rady do
spraw Krwiodawstwa i Krwiolecznictwa,
kiedy sg wskazania do przetaczania krwi,
nie zastapi si¢ jej niczym innym, natomiast
leczenie krwig nie jest podstawowa terapia
niedokrwistosci, ale wrecz jej ostatnim
ogniwem.

- Z krwi pobieranej od dawcéw mozemy
otrzymac koncentrat krwinek czerwonych,
ktory jest najczesciej przetaczany, Swiezo

W DEBACIE UCZESTNICZYLI:

gdy chorzy wymagajq ich stosowania, zeby
zapobiec hemosyderozie, a nastgpnie he-
mochromatozie, ktére prowadzg do uszko-
dzenia wielu narzgdéw - méwila prof.
Magdalena Letowska.

Katarzyna Lisowska ze Stowarzyszenia
Chorych na Nowotwory Krwi i Ich Bli-
skich Hematoonkologiczni ma nadzieje,
ze luspatercept, ktory jest obecnie stoso-
wany w zespolach mielodysplastycznych,
moze tez w przysztosci poméc chorym
na mielofibroze. Dodaje, ze w tej chwili
lek podawany jest 8 pacjentom w ramach
ratunkowego dostepu do technologii le-
kowych (RDTL). - Jeden z pacjentéw po-
wiedzial, ze niedokrwistos¢ to hustawka,
ale nauczyt si¢ z nig zyc. Jesli kiedykolwiek
powstatby pamietnik pacjenta, ktory jest
poddawany czestym przetoczeniom krwi,
zobaczylibysmy, jak wyglgda jego zycie.
W zwigzku z tym, ze mamy lek, ktéry moze
zastqpic transfuzje, uwazam, ze powinien

i Transfuzjologéw ,Krew to lek, wartos¢
i zasob’, ktorego autorkami sg prof. Iwona
Hus i prof. Magdalena Letowska.

- Podstawowq rzeczg, ktorg ten raport po-
kazal, jest to, ze w przysztosci mozemy sie
spotkac z problemem braku krwi i jej sklad-
nikéw. Rocznie w Polsce ok. 1,2 mln donacji
wykonywanych jest przez centra krwiodaw-
stwa i krwiolecznictwa, ktore sq jedynymi
miejscami, gdzie zgodnie z ustawq o pu-
blicznej stuzbie krwi moze byc pobierana
krew. Z tych 1,2 mln donacji, oddawanych
przez ok. 600 tys. 0sob 80 proc. pochodzi
od dawcéw wielokrotnie przychodzgcych
do centrum krwiodawstwa, a tylko 20 proc.
od dawcow pierwszorazowych. W zwigzku
z tym, zZe spoleczetistwo sig starzeje, a gor-
na granica oddawania krwi wynosi 65 lat,
celem stuzby krwi jest propagowanie krwio-
dawstwa i zdobywanie jak najwigkszej licz-
by mtodych dawcow — méwila prof. Magda-
lena Letowska.
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mrozone osocze, do ktérego wskazania sgq
niezwykle ograniczone, oraz koncentrat
krwinek ptytkowych, ktéry tez stosowa-
ny jest jedynie w okreslonych sytuacjach.
W przypadkach niedoboréw mamy calg
game preparatow zelaza, witaminy B12
i kwasu foliowego. W okreslonych wska-
zaniach podajemy takze biatka stymulu-
jgce erytropoeze. Luspatercept moze by¢
Swiatetkiem w tunelu dla 0s6b przewlekle
leczonych krwig, dla ktérych nie sq refun-
dowane Srodki chelatujgce zelazo, podczas

znaleZ¢ sig w refundacji i w programie leko-
wym — przekonywata.

KREW TO LEK, wartosc i zaséb

O tym, jak wazna jest krew, o potrzebie
rekrutowania nowych dawcoéw, ktérych
liczba wyraznie spada, zwlaszcza wéréd
0s6b mlodych, a takze o dostgpnosci in-
nowacyjnych metod leczenia dla cho-
rych potrzebujacych transfuzji mozemy
sie dowiedzie¢ z raportu opracowanego
przez Polskie Towarzystwo Hematologow

- W raporcie tym jest mowa m.in. o po-
trzebie Swiadomosci w spoleczeristwie, jak
bardzo krew jest potrzebna. W tym celu po-
winny by¢ prowadzone kampanie spoleczne
i edukacyjne. Istotne jest rowniez odpowied-
nie zarzgdzanie zasobami krwi na poziomie
lokalnym i centralnym oraz okreslenie, jakg
polityke transfuzji powinnismy stosowac -
restrykcyjng, kiedy krew podajemy rzadziej,
czy tez liberalng, kiedy transfuzje stosowane
sq czesciej. Kolejny omawiany w raporcie
problem to potrzeba wigkszego dostepu do

innowacyjnych metod leczenia, ktore mogli-
bysmy zastosowac u chorych wymagajgcych
transfuzji — dodata prof. Iwona Hus.

WRODZONY OBRZEK
naczynioruchowy

W Polsce zaledwie 400 pacjentéw ma roz-
poznany wrodzony obrzek naczynioru-
chowy (hereditary angioedema — HAE)
(historyczna nazwa: obrz¢k Quinckego).
U pacjentéw z tym schorzeniem pod wply-
wem réznych czynnikéw, np. urazu mecha-
nicznego lub stresu, pojawiaja si¢ obrzeki
w obrebie skéry lub bion sluzowych.

Jak wyjasnia dr n. med. Aleksandra Ku-
charczyk z Kliniki Choréb Wewnetrznych,
Pneumonologii, Alergologii i Immunologii
Klinicznej Wojskowego Instytutu Medycz-
nego, pojawiajace si¢ obrzeki wiazg si¢ z du-
zym dyskomfortem dla pacjenta nie tylko
ze wzgledu na wyglad, lecz takze dlatego, ze
s3 masywne i bolesne — przestajg narasta¢
dopiero wtedy, kiedy wyréwna si¢ cisnie-
nie hydrostatyczne tkanek. Wyglad i bol to
jednak nie wszystko, najbardziej zagrozeni
sa chorzy, u ktérych pojawiaja si¢ obrzeki
gardla i krtani, poniewaz moga one prowa-
dzi¢ do uduszenia. Z kolei napady brzuszne,
stanowiace az 60 proc. wszystkich napadéw,
wywoluja objawy podniedroznosci jelit:
silne béle brzucha i wymioty. To réwniez
jest stan zagrozenia zycia, poniewaz dlugo-
trwaly, nasilony obrzek moze prowadzi¢ do
wstrzasu hipowolemicznego.

Przyczyna choroby jest niewytwarzanie
przez pacjenta aktywnego inhibitora C1-es-
terazy (C1INH) - biatka, ktdérego fizjo-
logiczna funkcja polega na wyhamowywa-
niu aktywowanego przez rézne czynniki
ukfadu krzepnigcia i kinin. Brak C1INH
powoduje nadmierne pobudzenie tych
proceséw i miejscowe wytwarzanie duzej
ilo$ci bradykininy. Prowadzi to do zwiek-
szonej przepuszczalnosci naczyn i powsta-
wania obrzeku.

- Z powodu obrzeku krtani kazdego roku
umiera 1-2 naszych pacjentow, i to mimo
dostepu do nowoczesnego leczenia napadow.
Niestety obrzek pojawia sig nagle i nawet
jezeli chory jest zaopatrzony w leki, moze
przyjgé je zbyt pozno. Czasem znajduje sig
daleko od placowki ochrony zdrowia, w kto-
rej mozna by mu pomdc. Whasnie z tego po-
wodu na Swiecie obserwuje si¢ diametralng
zmiang podejscia do leczenia HAE i pacjen-
tom z cigzkim przebiegiem choroby zamiast
doraznego przyjmowania lekow proponuje
sig dtugoterminowe leczenie profilaktyczne
- wyjasniata dr Aleksandra Kucharczyk. -
Jezeli popatrzymy na drzewo genealogiczne
pacjentéw, to u wigkszosci z nich z powodu
obrzeku pojawita si¢ Smier¢ w rodzinie. Stgd
olbrzymia obawa i zmiana paradygmatu
myslenia o obrzeku naczynioruchowym
i jego leczeniu. Tylko przejscie na leczenie
przewlekte daje chorym pelne poczucie bez-
pieczenistwa, ze nie dojdzie do Smiertelnego
obrzeku krtani albo potencjalnie Smiertelne-
go obrzeku jamy brzusznej — dodala.
Profilaktyka dlugoterminowa oznacza po-
dawanie takich lekéw, ktore nie dopuszczaja
do pojawiania si¢ obrzekow. Dzieki nim



napady stopniowo ustepuja i chory nie musi
juz przyjmowac lekéw doraznych, znika
$miertelne zagrozenie, a pacjent wraca do
normalnego zycia. Moze znowu uczy¢ sie,
pracowa¢, wyjezdzaé na wakacje czy zalo-
zy¢ rodzing. Niestety w Polsce mamy dostep
wylacznie do lekéw, ktore de facto nie sa
zarejestrowane do leczenia HAE - androge-
noéw i lekéw antyfibrynolitycznych. Nie sa
to preparaty wystarczajaco skuteczne, a ich
stosowanie wigze si¢ z licznymi dziataniami
niepozadanymi. Obecnie jest jednak alter-
natywa, poniewaz zarejestrowane zostaly
leki, ktore — jak dowodzg wyniki badan,
ale tez nasze osobiste doswiadczenia — sg
bezpieczne i bardzo skuteczne. To spowo-
dowalo, ze ich stosowanie jest obecnie za-
lecane przez migdzynarodowe standardy
w dlugoterminowej profilaktyce HAE. Row-
niez Polskie Towarzystwo Dermatologiczne
(PTD) i Polskie Towarzystwo Alergologicz-
ne (PTA) rekomenduja stosowanie tych
lekéw w wybranej grupie pacjentéw.

— Nasz osrodek ma juz pewne doswiadczenia
z leczeniem lanadelumabem. Prowadzimy
bowiem dwdjke pacjentow przekazanych
do nas z niemieckiego osrodka, w ktérym
lek ten przyjmowany byt w ramach badan
Klinicznych. U jednego z nich juz po podaniu
pierwszej dawki obrzeki catkowicie ustgpity.
U drugiej chorej, u ktérej przebieg HAE byt
niezwykle cigzki, a zagrazajgce Zyciu napa-
dy pojawialy si¢ nawet kilka razy w miesig-
cu, obrzeki wystepujg znacznie rzadziej i nie
sg cigzkie — opowiadata ekspertka.

- Obowigzujgce standardy postepowania
we wrodzonym obrzeku naczynioruchowym
wyraznie méwig, ze terapia lanadelumabem
i C1INH podawanym podskdrnie jest dla
pacjenta zdecydowanie korzystna i powinna
by¢ stosowana jako leczenie z wyboru. Jako
srodowisko alergologéw mamy ogromng
nadzieje, ze lanadelumab niedtugo bedzie
refundowany. Czekamy z niecierpliwoscig
na program lekowy i jesteSmy przygotowa-
ni na rozpoczecie u naszych pacjentow tej
zmieniajgcej Zycie terapii — podsumowata
dr Aleksandra Kucharczyk.

MUKOWISCYDOZA
— najczestsza choroba rzadka

Przyczyna mukowiscydozy jest mutacja
genu odpowiedzialnego za synteze bial-
ka blonowego CFTR (cystic fibrosis trans-
membrane regulator), ktéra powoduje upo-
§ledzenie transportu chloru z organizmu
i tym samym zwigkszenie absorpcji sodu
do komoérki. Prowadzi to do zmniejszenia
zawarto$ci wody w wydzielinie w przewo-
dach gruczoléw zewnatrzwydzielniczych.
W mukowiscydozie dochodzi do uszko-
dzenia narzadéw ukiadu oddechowego,
trawiennego, rozrodczego i wielu innych.
Ze wzgledu na heterogenno$¢ tej choroby
u kazdego pacjenta przebiega ona indywi-
dualnie. W Polsce pacjenci z mukowiscy-
doza zyja Srednio 24 lata. To nawet o kilka-
nascie lat krécej niz w takich krajach, jak
Wielka Brytania czy Kanada. Przyczyna
tych niepokojacych danych s niskie stan-
dardy opieki i brak nowoczesnych lekéw
spowalniajacych postep choroby.
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PROF. DOROTA SANDS

Nowoczesne terapie pozwola nam zmieni¢ mukowiscydoze z choroby
skracajacej zycie w chorobe przewlekla

— Jestesmy swiadkami ogromnego przetomu
w leczeniu mukowiscydozy. Na swiecie od
kilku lat dostgpne sq nowoczesne terapie, kto-
re dzialajg na przyczyne powstawania cho-
roby, a nie tylko leczg objawy. U pacjentiw,
ktérzy biorg leki przyczynowe, poprawia sig
wydolnosé ptuc i lepiej pracuje uktad pokar-
mowy. Chorzy w ciggu zaledwie kilku tygo-
dni sq w stanie wrécic¢ do normalnego Zycia.
Niestety w Polsce chorzy nie majq dostepu
do tego leczenia. Wprawdzie od listopada
ubieglego roku jest refundowany pierwszy
lek przyczynowy — iwakaftor (Kalydeco), ale
ze wzgledu na specyfike choroby do leczenia
nim kwalifikuje si¢ zaledwie 10 0s6b przy ok.
2-tysiecznej populacji chorych na mukowi-
scydoze w Polsce. W tej chwili toczy sig proces
refundacyjny dla dwach lekow skojarzonych:
preparatu zawierajgcego tezakaftor i iwaka-
ftor (Symkevi) oraz preparatu zawierajgcego
iwakaftor, tezakaftor i eleksakaftor (Kaftrio).
Z ogromng nadziejq i niecierpliwoscig cze-
kamy na leki, ktore tgcznie mogloby sto-
sowac nawet 90 proc. chorych. Chciatbym
zaznaczy¢, Ze nowoczesne terapie, nawet
jesli sq dostepne dla pacjentow, nie wyleczg
mukowiscydozy, jednak sq w stanie znacznie
spowolnié, a w wielu przypadkach nawet
zatrzymac jej postep. Nadal konieczna jest
dyscyplina leczenia, na ktorg skladajg sie
codzienne inhalacje, fizjoterapie oddechowe
oraz utrzymanie jakosci i odpowiedniej ka-
lorycznosci pozywienia — thumaczyl Walde-
mar Majek, prezes Polskiego Towarzystwa
Walki z Mukowiscydoza

- Przetomem w leczeniu mukowiscydozy byt
rok 2019, kiedy pojawit sig trojskladnikowy
lek Kaftrio, ktory dat mozliwos¢ leczenia
przyczynowego u prawie 90 proc. pacjentow.
W migdzyczasie pojawily sig tez leki o bar-
dziej umiarkowanym stopniu dziatania, kto-
re powodujg zahamowanie lub spowolnienie
postepu choroby. Przy lekach wysokoefek-
tywnych dochodzi do poprawy lub zdecy-
dowanej poprawy funkcji ptuc. W przypad-
ku mukowiscydozy nie mowimy o jednym
cudownym leku, ale o czterech lekach dla
réznych grup mutacji, ktorych jest juz ponad
2 tys. Europejska Agencja Lekow zarejestro-
wala potrojng terapie skojarzong Kaftrio
u niektorych pacjentéw w wieku od 12 lat,

przy czym w Stanach Zjednoczonych Food
and Drug Administration zarejestrowata
go juz dla dzieci od 6. roku zycia. Z kolei
stosowanie dwusktadnikowego Symkevi jest
mozliwe od 6. roku zycia, natomiast réwniez
dwuskladnikowego leku zawierajgcego lu-
makaftor i iwakaftor (Orkambi) juz u dzieci
od 2. roku zycia. Oczywiscie optymalne by-
toby stosowanie wysokoefektywnych terapii
znacznie wezesniej, ale na razie napotyka-
my na bariery rejestracyjne, ktére — mam
nadzieje — szybko bedg usuwane. W Polsce
mamy juz zarejestrowany lek Kalydeco dla
tzw. mutacji bramkujgcych. W przypadku
Symkevi i Orkambi wszystko jest na etapie
Agencji Oceny Technologii Medycznych i Ta-
ryfikacji i negocjacji. Te leki dajg szanse na
zycie z chorobg przewleklg, dzigki czemu
zwigksza sig liczba 0sob dorostych z muko-
wiscydozg. Wszyscy natomiast marzq o ge-
riatrii w mukowiscydozie, ktora - jak sqdze
- przy obecnym tempie postepu medycyny
jest chyba mozliwa — mowita prof. dr hab.
n. med. Dorota Sands, kierownik Zaktadu
Mukowiscydozy Instytutu Matki i Dziecka,
kierownik Centrum Leczenia Mukowiscy-
dozy w SZPZOZ w Dziekanowie Lesnym.

JAK POPRAWIC SYTUACIE
pacjentéw z chorobami rzadkimi?

- Sytuacja z roku na rok si¢ poprawia, ale
nadal aktualne sq rekomendacje i rozwigza-
nia zamieszczone w powstalym 2 lata temu
raporcie ,,Opieka nad chorymi na mukowi-
scydoze w Polsce. Stan obecny i rekomenda-
cje poprawy”. Po pierwsze istotny jest roz-
wdj w Polsce osrodkow, ktére zatrudniajg
specjalistow — pulmonologéw, dietetykéw,
psychologow, psychiatrow, fizjoterapeutow,
a takze zapewniajg odpowiednie warunki
leczenia. Po drugie nalezy stworzy¢ osrodki
dla chorych dorostych, na wzér pediatrycz-
nego Centrum Leczenia Mukowiscydozy
w Dziekanowie Lesnym, w ktorych oprécz
kompleksowej opieki w zakresie mukowiscy-
dozy bylby tez zapewniony dostep do inten-
sywnej terapii i lekarzy innych specjalizacji.
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Jest to o tyle istotne, ze z wiekiem i postgpem
choroby podstawowej dochodzi do rozwoju
wielu schorzeti dodatkowych wymagajgcych
niezaleznego leczenia. Niezwykle potrzebne
naszym pacjentom sq takze ustugi domowe
- marzy nam sig, aby fizjoterapeuta mogt
pracowac z chorym w domu kilka razy w ty-
godniu i aby w Polsce podobnie jak w innych
krajach mozliwe bylo stosowanie domowej
antybiotykoterapii dozylnej. Wystarczylaby
niewielka zmiana legislacyjna, aby takie roz-
wigzanie moglo funkcjonowac. Nalezy takze
zapewnic chorym bezplatny dostep do duze-
go wyboru antybiotykow wziewnych, ktérych
obecny koszt ponoszony przez pacjenta to
kilka tysigcy zlotych na jedng infekcje — za-
proponowal Waldemar Majek. — Kropkg
nad i w kompleksowym podejsciu do naszych
chorych sq leki przyczynowe — dodat.

- Nowoczesne terapie pozwolg nam zamie-
ni¢ chorobe skracajgeq zycie w chorobe prze-
wlektg. Aby tak sie stato, musi by¢ réwniez
stosowane leczenie objawowe - fizjoterapia
i doskonale rozpracowany filar zywieniowy.
Zakazenia natomiast sq i bedg, co wymaga
leczenia dozylnego, przy czym my najchet-
niej stosowalibysmy domowg dozylng an-
tybiotykoterapie. Takim pomostowaniem
i profilaktykq, zwlaszcza przy przewleklej
kolonizacji Pseudomonas aeruginosa, sq
natomiast antybiotyki stosowane wziewnie,
ktorych niestety mamy bardzo mate port-
folio. Uwazam, ze nalezaloby rozszerzy(
ich wachlarz, co zdecydowanie przetozy
sie na zmniejszenie czestosci hospitalizacji.
Leczenie mukowiscydozy wymaga komplek-
sowego postepowania. Chciatabym zwrocié
uwage, ze miedzy 6.-8. a 10. rokiem zycia,
po pewnej stabilizacji, obserwujemy spadek
funkcji ptuc wyrazony wskaznikiem FEV,.
Jest to zwigzane z tym, ze dziecko uczeszcza
do szkoly, przez co rodzice mogg nie zauwa-
zy¢ spadku FEV; ze 120 proc. do 100 proc.
czy do 90 proc. Gdy z kolei FEV, spadnie
z 90 proc. do 70 czy 60 proc., ta roznica jest
juz bardzo istotna. Dlatego kluczowe, moim
zdaniem, jest wlgczenie leczenia najpozniej
w 6. roku zycia, zeby zapobiec temu du-
zemu spadkowi funkcji ptuc zwigzanemu
z pozornym dobrostanem wczesnego wieku
szkolnego — zaproponowala prof. Dorota
Sands. .
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