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u Twojego dziecka? Majac Swiadomos¢ zagubienia w gaszczu no-

wych informacji, przekazujemy w Twoje rece niniejszy poradnik.
Zawarliémy w nim najczestsze pytania wraz z odpowiedziami. Wszyst-
ko to po to, bys wiedziat, Zze nie jestes sam. Jestesmy z Tobg, stuzymy
informacja, pomoca i wsparciem.

l este$ osobg z mukowiscydoza? A moze chorobe te rozpoznano

Zarzad i pracownicy
Polskiego Towarzystwa Walki z Mukowiscydoza

I. PODSTAWOWE INFORMACJE O CHOROBIE

CZYM JEST MUKOWISCYDOZA?

Mukowiscydoza (zwtéknienie torbielowate, ang. Cystic Fibrosis— CF) jest
wrodzong, uwarunkowang genetycznie chorobg wielonarzadowa, ktéra
wystepuje w Polsce z czestoscig okoto 1:5000 zywo urodzonych. Mukowi-
scydoze powoduje mutacja genu kodujgcego biatko CFTR (ang. Cystic Fi-
brosis Transmembrane Conductance Regulator), ktére jest kanatem chlorko-
wym biorgcym udziat w transporcie jonowym w komoérkach nabtonkowych.
Wynikiem mutagji jest nieprawidtowa funkcja lub brak funkcji biatka CFTR,
w wyniku czego w catym organizmie chorego produkowany jest nadmier-
nie gesty, lepki $luz, co prowadzi do zaburzen we wszystkich narzadach po-
siadajacych gruczoty Sluzowe, przede wszystkim w uktadzie oddechowych
i pokarmowym. Charakterystyczny dla mukowiscydozy jest rowniez bardzo
stony pot, gdyz gruczoty potowe chorych wydzielaja pot o podwyzszonym
stezeniu chlorku sodu.

PAMIETAJ!

Chociaz mukowiscydoza wcigz jest choroba nieuleczalng, to dzieki
postepowi wiedzy medycznej wiemy, jak skutecznie wptywac na spo-
wolnienie rozwoju choroby i tagodzenie objawéw. Dzieki wczesnej
diagnozie, profilaktyce, odpowiedniemu leczeniu i rehabilitacji czas
przezycia chorych znacznie sie wydtuza.
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JAK ROZPOZNAJE SIE MUKOWISCYDOZE?

Mukowiscydoza dotyka wielu uktadow i narzadoéw, jednak u kazdej oso-
by moze miec inny przebieg pod wzgledem objawéw klinicznych i ich inten-
Sywnosci.

Najczestsze i najbardziej typowe objawy mukowiscydozy:

UKLAD ODDECHOWY

* nawracajacy i napadowy kaszel,

» wykrztuszanie gestej i lepkiej wydzieliny,

» czeste infekcje ptuci oskrzeli,

« $wiszczacy oddech i dusznosci,

» przewlekte zapalenie zatok bocznych nosa,
» polipy nosa.

UKtAD POKARMOWY

» unoworodkoéw - przedtuzajaca sie zottaczka,

» niedroznos$¢ smotkowa,

* czeste, ttuste, cuchnace i nieuformowane stolce,
* niska waga i maty przyrost wzrostu.

INNE

» bardzo stony pot,

» palce pateczkowate,

* nieptodnos$¢ mezczyzn.

Oproécz typowych objawoéw ze strony uktadu oddechowego i pokarmo-
wego, u chorych na mukowiscydoze z czasem mogg wystapi¢ réznorodne
powiktania, miedzy innymi: cukrzyca, nawracajace zapalenie trzustki, mar-
skos¢ watroby, osteoporoza, krwioplucia, zylaki przetyku.
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Cystis Fibrosis

MUKOWISCYDOZA

Ogéblne

— Zaburzenia wzrostu

— Niedobory witamin
(witaminy A, D, E, K)

Nos i zatoki
— Polipy nosa
— Zapalenie zatok K

Watroba

— Sttuszczenie watroby
— Nadcisnienie wrotne
Woreczek z6tciowy

— Marsko$¢ zétciowa

— Zéttaczka noworodkéw
— Kamica z6tciowa

Kosci

— Osteoartropatia
przerostowa

— Pateczkowatosc
palcow

— Zapalenie stawow

— Osteoporoza

Jelita

— Niedrozno$¢ smotkowa

— Smotkowe zapalenie
otrzewnej

— Wypadanie odbytnicy

— Wagtobienie jelita cienkiego

— Niedroznosc jelita (skret)

- Kolonopatia wtékniejaca

— Atrezja jelita cienkiego

— Zespo6t zaburzen droznosci
jelita biodrowego

Ptuca

— Rozstrzenie oskrzeli

— Zapalenie oskrzeli

— Ostre zapalenie
oskrzelikow

— Zapalenie ptuc

— Niedodma

Krwioplucie

Odma optucnowa

— Nadreaktywnos¢ oskrzeli

— Zaleganie wydzieliny

Sluzowej

Niewydolnos¢

oddechowa

— Alergiczna aspergiloza

Serce
— Serce ptucne
— Przerost prawej komory
— Nadcisnienie ptucne
Sledziona
— Hipersplenizm
Zotadek
— Choroba

refluksowa
przetyku

Trzustka

— Zapalenie trzustki
— Niedobér insuliny
Hiperglikemia
Cukrzyca

Uktad rozrodczy

— Nieptodnos¢
(aspermia, aplazja
nasieniowodow)

— Brak miesigczki

— Opoédznione dojrzewanie



BADANIE PRZESIEWOWE W KIERUNKU MUKOWISCYDOZY

Wszystkie dzieci urodzone w Polsce po lipcu 2009 roku s3 objete progra-
mem badan przesiewowych w kierunku mukowiscydozy. Na oddziatach neo-
natologicznych, po uzyskaniu zgody rodzicéw, od nowo narodzonego dziecka
pobieranych jest kilka kropli krwi na bibute filtracyjng, ktéra nastepnie, po
oznaczeniu specjalnym kodem, przesytana jest do laboratorium specjalizuja-
cego sie w wykonywaniu badan przesiewowych. W pracowni badan przesie-
wowych bada sie stezenie immunoreaktywnej trypsyny (tzw. IRT) w dostar-
czonej prébce krwi. W przypadku nieprawidtowego wyniku ta sama prébka
krwi poddawana jest badaniu genetycznemu, ktérego celem jest stwierdze-
nie, czy u dziecka wystepujg zmiany w DNA zwiagzane z mukowiscydoza. Ana-
lizie poddawany jest gen CFTR. Gen ten zawsze wystepuje w dwéch kopiach
(tzw. allelach). Jedna dziedziczy sie po matce, a druga po ojcu. Mukowiscydo-
za dotyka oséb, ktére maja nieprawidtowosci (tzw. mutacje) w obu kopiach.
Obecnie znanych jest blisko 2000 mutacji genu CFTR, dlatego analiza jest pro-
cesem skomplikowanym i wymagajacym czasu. Pomimo ze badanych jest wie-
le mutagji, to nie u kazdego pacjenta udaje sie okresli¢ mutacje w obu allelach.

W przypadku gdy u noworodka z podwyzszonym IRT stwierdza sie obec-
no$¢ mutacji w przynajmniej jednej kopii genu CFTR, nastepuje wezwanie
do osrodka specjalistycznego celem weryfikacji podejrzenia choroby.

Podczas pierwszej wizyty w osrodku przeprowadzanych jest szereg ba-
dan, a wsrdd nich bardzo istotne oznaczenie stezenia elektrolitéw w pocie,
tzw. testy potowe. Stezenia chlorkéw w pocie powyzej 60 mmol/l sg charak-
terystyczne dla chorych na mukowiscydoze (norma wynosi 20-40 mmol/l
dla niemowlat i 20-60mmol/l dla dzieci starszych). Wynik ponizej 30 mmol/l
oznacza w zdecydowanej wiekszosci przypadkéw, ze badana osoba jest
zdrowa, natomiast wyniki pomiedzy 30 a 60 mmol/l s3 uznawane za niejed-
noznaczne. Badanie to winno by¢ przynajmniej raz powtoérzone.

Specjalista przeprowadza wywiad dotyczacy stanu zdrowia, a takze ba-
danie lekarskie. Rozpoznanie choroby u dzieci z nieprawidtowym wynikiem
badania przesiewowego jest stawiane w przypadku obecnosci dwéch pa-
togennych mutacji lub (oraz) typowo wysokich wartosci testéw potowych.

UWAGA!

Badania przesiewowe nie gwarantujg w 100% wykrycia mukowiscy-
dozy! Bywa, ze poczatkowo wyniki badan przesiewowych sg prawidto-
we, a pierwsze objawy mukowiscydozy pojawiaja sie dopiero po kilku
latach zycia. S3 tez sytuacje (szczegélnie dotyczy to oséb urodzonych

MUKOWISCYDOZA - PIERWSZE KROKI



przed 2009 rokiem, ktére nie zostaty objete badaniami przesiewowy-
mi), kiedy w oparciu o wystepujace na wczesnym etapie zycia objawy,
dziecku stawiana jest btedna diagnoza, np. astma wczesnodziecieca,
celiakia, ktore czesto mylone s z mukowiscydoza.

PAMIETAJ!
Woczesna diagnoza to szansa na powstrzymanie rozwoju choroby od
samego poczatku, nawet zanim pojawiga sie jej pierwsze objawy.

DLACZEGO MOJE DZIECKO MA MUKOWISCYDOZE?

Mukowiscydoza to choroba genetyczna. Szacuje sie, ze w Polsce co 35
osoba jest nosicielem uszkodzonego genu odpowiedzialnego za wystapie-
nie mukowiscydozy, jednakze choroba ujawnia sie wytacznie u oséb, ktore
odziedziczyty nieprawidtowe geny od obojga rodzicéw. Para rodzicow beda-
cych nosicielami moze mie¢ z 25% prawdopodobienstwem dziecko choruja-
ce na CF. Prawdopodobienstwo to jest state i niezmienne przy kazdych ko-
lejnych cigzach. Nalezy réwniez pamietad, ze istnieje 50% szansa, iz dziecko
takiej pary bedzie rowniez nosicielem genu z defektem genetycznym, a tym
samym bedzie miato
w przysztosci podwyz- NOSICIELE MUTACJI
szone ryzyko posiada-
nia dziecka chorego
na CF. Dziedziczenie
mukowiscydozy  jest
wytacznie sprawa lo-
sowq — jest niezalezne
od wieku rodzicow czy
jakichkolwiek innych
czynnikdw. Pamietaj
wiec, ze nikt nie jest
odpowiedzialny za jej
powstanie. Nie czuj
sie winny. Postaraj sie
skupic¢ na tym, co jest ZDROWE DZIECI

. : S ZDROWE DZIECKO CHORE DZIECKO
w zasiegu Twoich moz- NOSICIELE MUTAC
liwosci — zacznij dzia-
1y ) 75% 25%
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CZYM MUKOWISCYDOZA NIE JEST?

« Mukowiscydozy nie mozna sie zarazi¢. Kaszel towarzyszacy chorobie
najczesciej nie stanowi zagrozenia dla innych oséb.

» Mukowiscydoza nie jest wyrokiem! Jezeli juz od momentu diagnozy
wdrozysz systematyczne leczenie i profilaktyke, obowiazki wynikajace
z choroby stang sie rutyng, a dziecko bedzie miato szanse na dtugie zycie.

« Pamietaj, ze mukowiscydoza nie wigze sie z niepetnosprawnoscia inte-
lektualng. Mimo choroby Twoje dziecko intelektualnie bedzie rozwijato
sie tak jak jego réwiesnicy. Ty za$, jako rodzic, bedziesz mogt przezywac
chwile wzruszenia i dumy w takim samym stopniu, jak kazdy inny rodzic.

OD CZEGO ZALEZY PRZEBIEG MUKOWISCYDOZY,
A TYM SAMYM STAN ZDROWIA CHOREGO?

Przebieg mukowiscydozy jest zréznicowany — zalezy nie tylko od rodzaju
mutacji genetycznej, ale rowniez od czynnikéw srodowiskowych (w tym od-
powiedniej profilaktyki, zywienia, systematycznosci i doktadnosci w lecze-
niu i rehabilitacji oraz stosowania sie do zalecen catego zespotu leczacego
mukowiscydoze, tj.: lekarzy, dietetykow, fizjoterapeutéw, psychologéw)!

Nalezy pamieta¢, ze w przebiegu mukowiscydozy najbardziej podatny na
uszkodzenia kluczowe dla zycia chorego jest uktad oddechowy. Zalegajacy
w oskrzelach gesty, trudny do usuniecia $luz stuzy za pozywke dla bakterii,
przede wszystkim dla Pseudomonas aeruginosa (pateczka ropy btekitnej). Za-
kazenie tym patogenem dotyczy okoto 60% populacji chorych, w tym ponad
80% chorych dorostych. W wyniku przewlektego zakazenia bakteryjnego do-
chodzi do postepujgcego uszkodzenia ptuc, nawracajacych zaostrzen choro-
by i niewydolnosci oddechowej, a w efekcie do przedwczesnej Smierci lub
koniecznosci przeszczepu ptuc. Dlatego od samego poczatku nalezy wdrozy¢
w codziennym zyciu odpowiednig profilaktyke zakazen ptuc. Zasady zapobie-
gania zakazeniom ptuc w mukowiscydozie opisane s3 w rozdziale V.

PAMIETAJ!
Masz wptyw na przebieg choroby swojego dziecka.
Aby skutecznie walczy¢ z mukowiscydozg, powinienes:

» aktywnie wspoétpracowac ze specjalistami z osrodka leczenia mu-
kowiscydozy: lekarzami, fizjoterapeutami, dietetykami, psycholo-
gami, pielegniarkami,
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» systematycznie i zzaangazowaniem stosowac zalecone przez spe-
cjalistdw leczenie, rehabilitacje, profilaktyke zakazen ptuc,

» stale poszerzac swojg wiedze na temat mukowiscydozy, korzysta-
jac z rzetelnych i sprawdzonych zrédet — pamietaj, ze fora inter-
netowe i opinie innych rodzicéw lub chorych nie zawsze do nich
nalezg,

« zadbac o siebie i dobre relacje w rodzinie,

» poprosi¢ o wsparcie w walce z choroba organizacje powotane do
pomocy chorym na mukowiscydoze.

Il. LECZENIE MUKOWISCYDOZY

Leczenie chorych na mukowiscydoze powinno by¢ prowadzone przez
wielodyscyplinarny zesp6t specjalistow w osrodku posiadajagcym doswiad-
czenie w prowadzeniu chorych. Ich lista znajduje sie na korcu tego porad-
nika. Dotychczas mukowiscydoze leczono wytacznie objawowo, jednak
w 2012 roku zarejestrowano pierwszy lek, ktéry ma na celu leczenie przy-
czynowe - korekte defektu genetycznego lezacego u podstaw choroby.
Lek ten jak i inne podobne leki dedykowane s3 chorym z wybranymi muta-
cjami genetycznymi i nie sg jeszcze refundowane w Polsce.

Ze wzgledu na wielonarzagdowg ekspresje choroby leczenie objawowe
mukowiscydozy obejmuje:
 profilaktyke i leczenie choroby oskrzelowo-ptucnej,
* leczenie zywieniowe i terapie niewydolnosci wewnatrzwydzielniczej
trzustki,
» leczenie choréb towarzyszacych i powiktan mukowiscydozy,
» leczenie transplantacyjne.

LECZENIE CHOROBY OSKRZELOWO-PLUCNEJ

Leczenie choroby oskrzelowo-ptucnej w mukowiscydozie wymaga stoso-
wania lekéw mukolitycznych, ktére zmniejszajg lepko$¢ wydzieliny oskrze-
lowej, potaczonego z prowadzong przez cate zycie chorego fizjoterapia
uktadu oddechowego. U 0s6b z przewlektymi zakazeniami ptuc niezbedne
jest stosowanie antybiotykéw, w tym antybiotykéw wziewnych, ktére ogra-
niczajg gestosc¢ kolonizacji drég oddechowych przez bakterie. Ponadto sto-
suje sie leki rozszerzajace oskrzela i leki przeciwzapalne.
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Leki mukolityczne - jaki jest ich cel?

Organizm osoby chorej na mukowiscydoze wydziela nadmierng ilos¢
gestej wydzieliny drzewa oskrzelowego. Leki mukolityczne uptynniaja te
wydzieline i utatwiajg jej wykrztuszanie. Leki te najczesciej s3 podawane
w formie inhalacji badz doustnie. Przewaznie zaleca sie ich przyjmowanie
na okoto 30-60 minut przed drenazem oskrzeli.

Obecnie najczesciej stosowanym preparatem mukolitycznym jest dorna-
za alfa (Pulmozyme®). Oprécz tego chorym na mukowiscydoze czesto zale-
cana jest sol hipertoniczna do nebulizacji. Musisz pamietaé, ze leki mukoli-
tyczne nalezy inhalowac systematycznie, zgodnie z zaleceniami lekarskimi,
uzywajac wysokiej jakosci sprzetu do nebulizacji, najlepiej poleconego
przez lekarza lub fizjoterapeute. Pamietaj, ze po inhalacji lekow mukolitycz-
nych konieczne jest przeprowadzenie drenazu oskrzeli, ktérego cel stanowi
usuniecie wydzieliny z uktadu oddechowego.

Antybiotyki - kiedy stosowa¢?

W przypadku mukowiscydozy antybiotyki to bardzo wazne leki. S3 po-
wszechnie stosowane w leczeniu zakazen uktadu oddechowego, a przede
wszystkim w zaostrzeniach choroby oskrzelowo-ptucnej (o ktérych Swiadcza
m.in.: nasilony kaszel, zwiekszenie ilosci wydzielanej wydzieliny, Swiszczacy
oddech, dusznosci, zmiany ostuchowe w ptucach, pogorszenie spirometrii,
utrata taknienia, spadek masy ciata, gorgczka, ostabienie). Antybiotyki nisz-
czac drobnoustroje rozwijajace sie w ptucach i oskrzelach, pomagaja prze-
dtuzy¢ zycie chorym na mukowiscydoze.

Dobér antybiotyku zalezy od rodzaju bakterii wystepujacych u osoby
chorej, dlatego przed dobraniem wtasciwego antybiotyku niezbedne jest
wykonanie posiewu plwociny badZz wymazu z gardta.

W mukowiscydozie stosowane sg antybiotyki doustne, wziewne, a takze
dozylne. W zaostrzeniach czas trwania kuracji antybiotykowej (najczesciej
w formie dozylnej) wynosi okoto 10-14 dni. W przypadku leczenia przewle-
ktego zakazenia drég oddechowych przez Pseudomonas aeruginosa zaleca
sie stosowanie antybiotyku wziewnego. Najczesciej stosowanymi antybio-
tykami wziewnymi sa: kolistyna, tobramycyna oraz gentamycyna. Przed in-
halacja antybiotyku nalezy zastosowac lek rozszerzajacy oskrzela oraz wy-
konac fizjoterapie.

PAMIETAJ!

Dawki antybiotykéw w mukowiscydozie sg zwykle wieksze niz te zale-
cane w innych chorobach, ponadto antybiotyki stosowane s3 czesciej
i dtuzej niz w przypadku innych choréb.
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I1l. LECZENIE ZYWIENIOWE

JAK POWINNO WYGLADAC PRAWIDLOWE ZYWIENIE
W MUKOWISCYDOZIE?

U chorych na mukowiscydoze istnieje zwiekszone ryzyko niedozywienia.
Zwiazane jest ono z wysokim zapotrzebowaniem energetycznym organizmu
wynoszacym 110-200% zapotrzebowania zdrowych réwiesnikéw, a jedno-
cze$nie ze zmniejszong podaza energii. Zewnatrzwydzielnicza niewydolnos¢
trzustki prowadzi do zaburzen trawienia biatek i ttuszczéw i ich wchtaniania,
co powoduje stabsze wykorzystanie sktadnikéw odzywczych. Czesto wyste-
puja zaburzenia taknienia, zmniejszajace ilos¢ spozywanych positkéow.

Tab. 1. Przecietne zapotrzebowanie zywieniowe u chorych na mukowiscydoze

SKELADNIKI ZALECANA PODAZ

Energia 110-200% zapotrzebowania zdrowych réwiesnikow
Biatka okoto 20% energii

Ttuszcze okoto 35-40% energii

Weglowodany okoto 40-50% energii

Leczenie zywieniowe w mukowiscydozie opiera sie na:
 indywidualnie dopasowanej, wysokokalorycznej diecie,
« suplementacji enzymow trzustkowych,

» podazy witamin i soli.

Dieta powinna by¢ dostosowana indywidualnie do zapotrzebowania
kazdego chorego. U wiekszosci pacjentéw wprowadza sie diete wysoko-
energetyczng, wysokottuszczowa i wysokobiatkowa.

Sposoby na zwiekszanie kalorycznosci positkow

» Dodawaj starty ser zo6tty do zup, soséw, zapiekanek, gotowanych wa-
rzyw, ziemniakow purée, ryzu, makaronu.

* Przy przygotowaniu kakao, ptatkéw z mlekiem dodaj 4-5 tyzek stodkiej
Smietany 30%.
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* Przy panierowaniu kotletéw dosyp troche startych orzechéw wtoskich,
mozna takze wykorzystac ptatki migdatow.

« Zupy zawsze wzbogacaj o tyzke oleju, oliwy, masta.

 Satatkii suréwki posypuj pestkami stonecznika, dyni.

* Do omletéw, nalesnikéw, gofréw wbij dodatkowe jajko i dodaj tyzeczke oleju.

« Zupy mozesz podawac w postaci kreméw; wzbogacaj je o zéttko, ttuszcz,
ser zotty.

« Wybieraj kabanosy, szynke wieprzowa tradycyjng, salami, pasztet za-
miast poledwicy lub wedlin drobiowych.

» Wprowadz awokado do swojego jadtospisu jako dodatek do satatek,
past, deseréw.

» Przygotuj sos ketchupowo-majonezowy do frytek, paréwek, pizzy.

Witaminy

U chorych na mukowiscydoze konieczna jest stata suplementacja wita-
min rozpuszczalnych w ttuszczach (A, D, E, K), szczegélnie dotyczy to oséb
z objawami zewnatrzwydzielniczej niewydolnosci trzustki. Dawkowanie
witamin powinno by¢ dopasowane indywidualnie do kazdego chorego, ich
stezenie musi by¢ kontrolowane przynajmniej raz w roku. W praktyce do-
brze jest korzysta¢ z preparatéw wielowitaminowych dedykowanych dla
chorych na mukowiscydoze.

Suplementacja soli

Bardzo wazne jest uzupetnianie diety w sél, szczegélnie podczas upa-
téw, goraczki, wymiotéw, biegunki, zwiekszonej aktywnosci fizycznej. Do
tego celu mozna wykorzystac sél kuchenng, jednak dla niemowlat i dzieci
lepiej wybrac 10% roztwor NaCl (1 ml 10% NaCl = 100 mg NacCl).

Wedtug Polskiego Towarzystwa Mukowiscydozy zapotrzebowanie na sél to:
 50-100 mg/kg masy ciata/dobe u niemowlat (zapotrzebowanie jest
wieksze w pierwszych miesigcach zycia),
e 25-50 mg/kg m.c./dobe u dzieci w wieku 1-10 lat,
e 1200-1800 mg/dobe > 11 roku zycia.

Starsze osoby w okresie zwiekszonego zapotrzebowania na sél powinny
siegna¢ po napoje izotoniczne.
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Suplementacja enzymatyczna

Niewydolnos$¢ zewnatrzwydzielnicza trzustki stanowi gtéwna przyczyne
niedozywienia u chorych na CF. U 85% chorych daje ona objawy kliniczne
w postaci biegunek ttuszczowych, konieczne jest u nich stosowanie prepa-
ratéw enzymoéw trzustkowych. Dawke enzymoéw nalezy dopasowac indywi-
dualnie do chorego. O prawidtowo dobranej suplementacji enzymatycznej
Swiadczy normalizacja wyproéznien (bez widocznego ttuszczu, uformowane,
bez charakterystycznego zapachu), ustgpienie boléow brzucha i wzdec oraz
staty przyrost masy ciata.

Zgodnie z zaleceniami Polskiego Towarzystwa Mukowiscydozy dawki
poczatkowe wynosza:

* Niemowleta—-2000-4000j. FIP lipazy/120 ml mieszanki mlecznej lub jed-
no karmienie piersig,

» Dzieci 1-4 r.z.—2000-4000 j. FIP lipazy/1 g ttuszczu, z dawka maksymal-
ng 10 000 j. FIP lipazy/kg m.c.

« Osoby powyzej 4 r.z.—1000-2500 j. FIP lipazy/kg m.c./positek, (ub
—10000j. FIP lipazy/kg m.c. (maksymalna dawka dobowa), (ub
—2000-4000j. FIP lipazy/1 g ttuszczu zawarty w pozywieniu.

Dawki zaczynamy od najmniejszej i zwiekszamy stopniowo, obserwujac
objawy kliniczne i nie przekraczajac dawek maksymalnych.
Dawki maksymalne to:

« maks. 10 000j. FIP lipazy/kg masy ciata na dobe (jezeli chory wazy np. 30 kg,
maksymalnie w ciggu doby moze przyjac 12 kapsutek Kreonu 25 000),

« maks. 2500 j. FIP lipazy/kg m.c. na positek (jezeli chory wazy np. 30 kg,
maksymalnie do jednego positku moze przyja¢ 3 kapsutki Kreonu 25 000).

Podstawowe zasady przyjmowania enzymow:
« Enzymy podajemy do positkéw i przekasek zawierajacych ttuszcz.

* Preparaty enzymatyczne przyjmuje sie zawsze przed positkiem, dodat-
kowa dawke w potowie wiekszego positku, a jezeli jedzenie trwa dtuzej
niz 30 min, to takze pod koniec.

« Enzymow nie podajemy do owocéw, warzyw, sokéw, napojow, stodyczy,
w ktérych nie ma ttuszczu i biatka (zelki, gumy, chrupki kukurydziane,
ciastka ryzowe, lody wodne).

« Kapsutek nie wolno gryz¢, rozgniata¢, przetrzymywac w ustach.
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* Nie wolno wsypywac granulek bezposrednio do buzi dziecka, do mleka
(pH zasadowe) lub do positku.

« Jezeli chory ma problem z potykaniem kapsutek, mozna je otworzyc¢.
Jednak po otwarciu ,granulki” nalezy podawa¢ na kwasnym produkcie
(sok jabtkowy, pomaranczowy, mus jabtkowy, kropla Cebionu).

Najbardziej optymalnym sposobem jest podawanie enzyméw w przeli-
czeniu na spozyty ttuszcz. Zakres dawki jest bardzo duzy i ustalenie jednego
przelicznika dla wszystkich chorych nie jest mozliwe. Dlatego dawkowanie
enzymoéw powinno by¢ dostosowane indywidualnie dla kazdego pacjenta.

Przeliczanie enzyméwna1g

: - tyzeczka masta 82% to ok. 37
ttuszczu zawartego w positku: yzecz 82% 3

kcal / 4,5 g ttuszczu.
* niemowleta do 1. roku zycia ok.

2000 j. FIP lipazy/1 g ttuszczu,

 dzieci powyzej 1. roku zycia, mto-
dziez, dorosli 2000-4000 j. FIP
lipazy/1g ttuszczu.

- tyzeczka oleju/oliwy to ok. 45
kcal / 5 g ttuszczu.

- tyzeczka Smietanki 30% to ok.
29 kcal / 3 g ttuszczu.

Prawidtowe nawyki zywieniowe

Rodzice i opiekunowie chorych na mukowiscydoze wskazujg spozywa-
nie positkdw jako jedno z najwiekszych zrédet stresu. Rodzice sg $wiadomi
tego, ze prawidtowy stan odzywienia chorego jest waznym czynnikiem pro-
gnostycznym przebiegu choroby i d3za do tego, aby dziecko otrzymywato
odpowiednig ilo$¢ kalorii. Jest to szczegélnie trudne, kiedy chorzy majg ob-
nizone taknienie, czyli po prostu nie maja apetytu. Dodatkowym zZrédtem
stresu jest koniecznos¢ podawania enzymoéw trzustkowych. Stres rodzica
wigze sie ze zmuszaniem dziecka do jedzenia, co paradoksalnie czesto pro-
wadzi do mniejszego spozycia pokarmu, a to z kolei wptywa na zwiekszenie
niepokoju u rodzicéw — powstaje btedne koto.

Btedy najczesciej popetniane przez rodzicow

« Karmienie w nocy, ,bo w dzien, gdy dziecko nie $pi, odmawia jedzenia
lub zjada mniejsze porcje”. Jezeli dziecko 3—4-krotnie w ciggu nocy kar-
mione jest przez butelke, w ciagu dnia nie bedzie gtodne.

« ,Przesladowcze” karmienie. Ciggte oferowanie jedzenia w ciagu dnia,
bieganie za dzieckiem i karmienie ,,po tyzeczce” lub po ,tyczku mleka”,
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karmienie strzykawka, wielokrotne préby karmienia, odgrzewanie obia-
du po kilka razy.

« Karmienie schematyczne. Niezwracanie uwagi na objawy gtodu ze stro-
ny dziecka, podawanie positkéw z zegarkiem w reku.

« Odwracanie uwagi, np. telewizja, zabawki, gry, teatrzyki itp. Dziecko
skupia sie na zabawie, a czynno$¢ jedzenia staje sie nieSwiadoma.

« Zbyt dtugie positki. Positek trwajacy dtuzej niz 30 min najczesciej konczy
sie ptaczem dziecka i zdenerwowaniem rodzica.

Ze wzgledu na istote zywienia w mukowiscydozie jako niezbednego
czynnika terapii bardzo wazne jest, aby od poczatku wyrabia¢ u dziecka
prawidtowe nawyki zywieniowe.

WAZNE RADY

 Staraj sie, aby chory spozywat zawsze 5 positkow dziennie.

* Nie przedtuzaj positkow. Positek nie powinien trwac dtuzej niz 20-30
min, chociaz sg dzieci, ktére potrzebujg az 45 min.

* Nie zmuszaj dziecka do jedzenia. Positek powinien odbywac sie w mitej
atmosferze. Grozby, kary i przekupstwo nie rozwigzuja problemu. Nale-
zy unikac sytuacji, kiedy kazdy positek staje sie stresujacy zaréwno dla
rodzica, jak i dziecka.

« Nie odwracaj uwagi dziecka od jedzenia. Podczas positku nie ogladaj
z dzieckiem telewizji, bajek. Dziecko nie powinno podczas jedzenia we-
drowac¢ po mieszkaniu, a my za nim z zupa. Positek powinien odbywa¢
sie przy stole, dla mniejszych dzieci warto zainwestowac w odpowiednie
krzesetko.

» Zachecaj dziecko do samodzielnego jedzenia odpowiednig tyzeczka,
aw przypadku maluchow - rekami. Pozwél dziecku sie pobrudzi¢. Wycie-
raj buzie i rozrzucone jedzenie po skonczeniu positku.

« Dawaj przyktad. Spozywaj positki razem z dzieckiem. Dzieci chetnie jedza
w obecnosci innych oséb. Wazne jest tez to, co jedza rodzice.

 Positki state podawaj na poczatku, napoje na koncu. Uwazaj na tempera-
ture. Positki nie powinny by¢ ani za zimne, ani za ciepte.
* WHtacz starsze dziecko w przygotowanie positku.
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* Unikaj podjadania miedzy positkami stodyczy i picia stodkich sokéw, sta-
raj sie dawac je dziecku bezposrednio po positku (dziecko jedzac je wcze-
Sniej, odczuje sytos¢ i mniej zje).

« Do popijania miedzy positkami wybieraj wode; stodkie soki i napoje
moga zaburzac taknienie.

* Woybieraj zdrowe i wysokokaloryczne przekaski: orzeszki ziemne, pestki
dyni, pestki stonecznika.

» Kazdy positek powinien by¢ ekstra wzbogacony, np. jogurt z bananem,
tyzeczka oleju sezamowego i suszonymi owocami.

* Kluczowa jest odpowiednio dobrana suplementacja enzymatyczna, w in-
nym przypadku to, co dziecko zje, nie bedzie wchtaniato sie prawidtowo.

e Przy braku efektywnosci wysokokalorycznej diety i wtasciwej podazy en-
zymow siegnij po doustne suplementy pokarmowe (np. Fortimel Max,
Nutridrink, Resource 2.0).

* W przypadku wystapienia niedozywienia pomimo stosowania prawi-
dtowej diety, odzywek, suplementacji enzymatycznej odpowiednio
wczesnie zdecyduj sie na zatozenie dziecku PEG-a (przezskérna endosko-
powa gastrostomia) i zywienie dojelitowe.

IV. FIZJOTERAPIA W MUKOWISCYDOZIE

JAK POWINNA PRZEBIEGAC PRAWIDLOWA FIZJOTERAPIA?

Fizjoterapia jest podstawa profilaktyki i niezbednym elementem leczenia
choroby oskrzelowo-ptucnej w mukowiscydozie. Cel fizjoterapii to usuwanie
wydzieliny zalegajacej w drogach oddechowych. Dzieki temu choremu nie tyl-
ko ,lepiej sie oddycha” - zalegajacy w oskrzelach $luz jest bowiem doskona-
ta pozywka dla bakterii i jego obecnos¢ sprzyja zakazeniom, a co za tym idzie
przyczynia sie do stopniowej, nieodwracalnej destrukgji tkanki ptucnej. Dlatego
zabiegi fizjoterapeutyczne od momentu rozpoznania stale powinni stosowac
wszyscy chorzy na mukowiscydoze, bez wzgledu na wiek, przebieg choroby
lub objawy. Fizjoterapia powinna by¢ kontynuowana przez cate zycie pacjenta
i traktowana jako obowiazkowy zabieg higieniczny. Tylko systematyczne i pra-
widtowo wykonane zabiegi pozwolg na utrzymanie jak najdtuzej dobrej formy.

Indywidualnie dobrany program zabiegoéw fizjoterapeutycznych u cho-
rych na mukowiscydoze powinien obejmowac terapie inhalacyjna, oczysz-
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czanie nosa i zatok, drenaze oskrzeli, ¢wiczenia fizyczne i ogélnorozwojowe
oraz edukacje pacjentéw w kierunku ich usamodzielnienia oraz zwiekszenia
motywacji do systematycznego leczenia.

Zasady prowadzenia fizjoterapii w mukowiscydozie oraz techniki drena-
zowe sg szczegotowo opisane w poradniku dr Teresy Orlik pt. Fizjoterapia
chorych na mukowiscydoze.

V. PREWENCJA ZAKAZEN UKLADU ODDECHOWEGO

Zapobieganie zakazeniom uktadu oddechowego ma kluczowe znaczenie
w mukowiscydozie — udowodniono, ze przewlekta kolonizacja drég oddecho-
wych zwigzana jest z szybszym pogorszeniem funkgji ptuc, pogorszeniem ja-
kosci zycia i, niestety, skroceniem czasu przezycia chorych na mukowiscydoze.

Przyktadowe

Drogi przenoszenia Zrédto
patogeny

Droga kontaktowa | MRSA Dtonie personelu medycznego
Pseudomonas Wspolne przedmioty
aeruginosa Zanieczyszczone urzadzenia
Burkholderia spp. | medyczne i powierzchnie
Wirus RS

Droga powietrzno- | MRSA Przenoszone na odlegtos¢ nie

-kropelkowa P. aeruginosa wi(lgli(szg niz 172 crln(.etra w kroci
Burkholderi . |pelkach o $rednicy pona

urkholderia spp 5 ym tzw. duze jadra skrople-

G'rypa' nia powstajace w wyniku kich-
Rinowirusy niecia, kaszlu lub méwienia
Adenowirusy
Mycoplasma
Bordetella pertussis

Droga powietrzno- | Mycobacterium Przenoszone na wieksze od-

-pytowa tuberculosis legtosci patogeny w postaci
Wirus ospy Wietrz- dI'ObnyCh kl’opel (1—5 mikrO'
nej i pétpasca metréow wielkosci), unoszace
Wirus odry sie w powietrzu nawet przez

kilka godzin

SARS-CoV
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JAK DOCHODZI DO ZAKAZENIA?

Zakazeniom uktadu oddechowego sprzyja obecnos¢ gestego, lepkiego
$luzu zalegajacego w oskrzelach chorych na mukowiscydoze, ktéry jest zna-
komita pozywka dla bakterii, grzybéw i innych patogenéw. Dlatego w pro-
cesie leczenia choroby oskrzelowo-ptucnej w przebiegu mukowiscydozy
ktadzie sie nacisk na codzienne oczyszczanie ptuc z wydzieliny poprzez sto-
sowanie lekéw mukolitycznych potaczonych (zawsze!) z zabiegami fizjote-
rapeutycznymi.

Stosujac profilaktyke zakazen ptuc, dazy sie do tego, aby jak najdtuzej
unikna¢ kolonizacji. Miedzynarodowe wytyczne dotyczace zapobiegania
zakazeniom uktadu oddechowego w mukowiscydozie szczegétowo odno-
szg sie do organizacji osrodkéw leczenia mukowiscydozy, zasad postepo-
wania ze sprzetem do inhalacji i fizjoterapii oraz unikania zagrozen w $ro-
dowisku naturalnym.

ZASADY IZOLACJI CHORYCH NA MUKOWISCYDOZE

Podstawowa zasadg zapobiegania zakazeniom uktadu oddechowego
w mukowiscydozie jest zatozenie, ze kazda osoba chora na mukowiscydoze
moze by¢ potencjalnie zréodtem zakazenia dla innych chorych. Dlatego za-
leca sie, aby wszystkie osoby chore na mukowiscydoze, bez wzgledu na ich
wyniki badan mikrobiologicznych, byty odseparowane od innych chorych na
mukowiscydoze w odlegtosci co najmniej 2—-4 metréw. Zasada nie dotyczy
0s6b zamieszkujacych w tym samym gospodarstwie domowym.

ZASADY IZOLACJI PODCZAS POBYTU W SZPITALU LUB PORADNI

Zaleca sie, by osoby chore na mukowiscydoze podczas pobytu w osrodku
medycznym nosity maseczki chirurgiczne. Maski powinny by¢ noszone w ca-
tym budynku, wtaczajac toalety, i powinny by¢ wymieniane, gdy s3 wilgotne.

Podczas pobytéw w szpitalu zaleca sie umieszczanie oséb chorych na
mukowiscydoze w pokojach jednoosobowych (lub z osobami z inng niz mu-
kowiscydoza jednostka chorobowa, ktére nie stanowia zagrozenia infekcja-
mi). Tylko osoby chore na mukowiscydoze zamieszkujgce w jednym gospo-
darstwie domowym moga dzieli¢ ten sam pokd;j.

Sprzet do inhalacji i fizjoterapii wykorzystywany w szpitalu powinien by¢
czyszczony i dezynfekowany po kazdym uzyciu.

Wszystkie osoby chore na mukowiscydoze oraz cztonkowie ich rodzin
czy przyjaciele powinni wykonywac higiene rak (za pomoca ptynéw do de-
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zynfekcji rak na bazie alkoholu lub mydta i wody), jezeli istnieje ryzyko ska-

zenia rgk patogenami, a w szczegélnosci:

« przy wchodzeniu i wychodzeniu z poradni, pokoju zabiegowego lub sali
szpitalnej;

« gdy rece zostang zanieczyszczone wydzieling z drég oddechowych (np.
po kaszlu, badaniach czynnosciowych ptuc, fizjoterapii).

ZASADY BEZPIECZENSTWA W CODZIENNYM ZYCIU

Unikaj kontaktu z innymi chorymi na mukowiscydoze oraz z osobami
z widocznymi objawami infekgji.

Zachowuj zawsze bezpieczny, co najmniej 2-4-metrowy odstep od innych
chorych na mukowiscydoze. Nie podawaj reki, nie catuj sie, nie przytulaj, nie
podrézuj w tym samym samochodzie. Jezeli mieszkasz na state zinng osoba
chora na mukowiscydoze, nie dziel sie z nig positkami czy napojami, sprze-
tem do inhalacji czy przedmiotami osobistego uzytku (np. nebulizatorem,
szczoteczka do zebow).

Zgodnie z miedzynarodowymi wytycznymi tylko jedna osoba chora na
mukowiscydoze moze uczestniczy¢ w spotkaniach, szkoleniach, obozach
i innych imprezach organizowanych w pomieszczeniach zamknietych, do-
puszcza sie uczestnictwo chorych w spotkaniach na wolnym powietrzu (np.
marsze, biegi, rajdy rowerowe) pod warunkiem utrzymywania co najmniej
2-4-metrowych odlegtosci pomiedzy chorymi.

CZESTO MYJ | DEZYNFEKUJ RECE

Zaréwno chory, jak i osoby z jego otoczenia powinny my¢ i dezynfeko-
wac rece, szczegéblnie przed:

— przygotowaniem positkéw,
— jedzeniem lub piciem,

— inhalacja i innymi zabiegami,
oraz po:

— kaszlu lub kichaniu,

wyjsciu z tazienki,

kontakcie z czesto dotykanymi przedmiotami (np. dtugopisy, klamki do drzwi),

kontakcie ze zwierzetami,

zakonczeniu zabiegéw rehabilitacyjnych, inhalacji itp.
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ZAKRYWAJ USTA PODCZAS KASZLU | KICHANIA

Kaszlac lub kichajac sprawiamy, ze drobnoustroje rozprzestrzeniaja sie w na-
szym otoczeniu, unoszac sie w powietrzu jako drobne kropelki, moga réwniez
pozostawac na powierzchniach, stanowigc zagrozenie zakazeniem dla chorych.
Dlatego zaleca sie, aby osoby chore na mukowiscydoze i osoby z ich otoczenia
zastaniaty usta podczas kaszlu lub kichania. Mozna kicha¢ lub kaszle¢ w chus-
teczke, ktorg nalezy wyrzuci¢ po kazdorazowym uzyciu, a nastepnie umy¢ lub
zdezynfekowac rece. Mozna rowniez kaszle¢ w tokiec¢ lub przedramie.

UWAGA!
Nigdy nie kaszlaj w dtonie (réwniez w grzbiet dtoni) - w ten sposéb
mozesz roznosi¢ drobnoustroje.

BEZPIECZNIE W SRODOWISKU NATURALNYM

W celu zmniejszenia ekspozycji na patogeny pochodzace ze srodowiska
(np. Burkholderia spp. lub Aspergillus spp.), osoby chore na mukowiscydo-
ze powinny ogranicza¢ czynnosci, ktére generuja pyt pochodzacy z gleby
lub odpadéw organicznych (np. ogrodnictwo), unika¢ prac budowlanych
i remontowych zwigzanych z obecnoscia pytu oraz unika¢ wchodzenia do
stajni, czyszczenia stajni, kojcow, zagréd.

Chorzy powinni unika¢ kontaktu z wodg brudng lub dtugo stojaca (np. woda
z wazondéw z kwiatami, akwariéw). Nalezy zachowa¢ szczegdlng ostroznosc
podczas korzystania przez osoby chore na mukowiscydoze z basenéw lub par-
kéw wodnych - jest to dopuszczalne pod warunkiem, zZe jest w nich przepro-
wadzana nalezyta dezynfekcja (np. chlorowanie). Nie jest zalecane, aby osoby
chore korzystaty z jacuzzi, basenéw termalnych, zbiornikéw z woda stojaca.

BEZPIECZNIE W DOMU

W warunkach domowych nalezy zwréci¢ szczegélng uwage na higiene
pomieszczen, w ktérych jest wilgo¢ (np. tazienki, kuchnie). Wilgo¢ sprzyja
rozwojowi bakterii i grzybow, dlatego pomieszczenia te powinny by¢ re-
gularnie czyszczone srodkami typu ,domestos”, zaleca sie takze czeste
czyszczenie odptywow srodkami typu ,kret”. Do sprzatania uzywaj scierek
i mopéw paskowych, ktére mozna pra¢ w wysokich temperaturach. Zwré¢
uwage na to, czy w pomieszczeniach, z ktérych korzysta chory na mukowi-
scydoze, wystepuje zagrzybienie — grzyby i ple$nie stanowig zagrozenie dla
chorych i nalezy je usunac.
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W kuchni nalezy unika¢ uzywania gabek, sciereczek wielorazowego uzyt-
ku — zamiast nich mozna stosowac reczniki papierowe. Pamietaj o regular-
nym czyszczeniu zlewu, powierzchni wokét niego oraz zmywarki.

CZYSZCZENIE | DEZYNFEKCJA SPRZETU MEDYCZNEGO

Réznego typu urzadzenia stosowane do leczenia zmian w uktadzie od-
dechowym mogga stac sie rezerwuarem patogennych bakterii. Nebulizato-
ry, ustniki, maski, spejsery (komory inhalacyjne utatwiajagce podawanie le-
kéow wziewnych), urzadzenia do fizjoterapii (Flutter, RC Cornet, Acapella,
TheraPEP, Pari-PEP System itd.) wymagaja regularnego czyszczenia i de-
zynfekcji lub sterylizacji. Dotyczy to nie tylko warunkéw szpitalnych, ale
rowniez urzadzen wykorzystywanych w domu.

Bezposrednio po kazdym uzyciu, zanim resztki organiczne (Slina, plwo-
cina itd.) zanieczyszczajace sprzet zdaza wyschngé, sprzet trzeba doktad-
nie umy¢. Jezeli mycie zostanie odtozone ,na pézniej”, wyschniety materiat
organiczny moze by¢ bardzo trudny do usuniecia, a dezynfekcja staje sie
nieskuteczna. Przed myciem nalezy sprzet rozmontowac na poszczegoélne
czesci sktadowe. Kazda z nich myje sie osobno. Do mycia najlepiej stosowac
ciepta wode (ok. 40°C) z dodatkiem detergentu, np. ptynu do mycia naczyn.
Mycie wielu urzagdzen mozna réwniez przeprowadzi¢ w zmywarce do na-
czyn, jednak wéwczas nie mozna jednoczesnie my¢ brudnych naczyn.

Po umyciu sprzet nalezy bardzo doktadnie wyptuka¢d. Jezeli nie bedzie
w kolejnym etapie dezynfekowany, wéwczas do ptukania najlepiej uzyc
wody czystej mikrobiologicznie. W domu najprosciej uzyska¢ wode czy-
sta mikrobiologicznie, gotujac j3 przez 5 minut (od momentu rozpoczecia
wrzenia). Resztki wody powinny zosta¢ wytrzasniete z zakamarkow ptuka-
nego urzadzenia, a jego powierzchnie mozna osuszy¢ np. papierowym recz-
nikiem. Nastepnie mozna pozostawi¢ go do wyschniecia, ktére trwa okoto
4 godzin. Jednak zdecydowanie lepszym rozwiazaniem jest szybkie susze-
nie strumieniem goracego powietrza z suszarki do wtosow.

Po umyciu, wyptukaniu i wysuszeniu sprzetu poddajemy go procesowi
dezynfekgji, ktéry zabija bakterie. Powinno sie go wykonywac przynajmniej
raz dziennie. Dezynfekcje w warunkach domowych w zaleznosci od zalecen
producenta mozna przeprowadzi¢ kilkoma sposobami:

— zanurzenie w ptynnym $rodku dezynfekcyjnym typu Aldesan E, Aldewir,
Aniosyme DD, Cidex, Lysoformin 3000, Median 2000, Sekusept Forte,
Sekusept Pulver, Seku Extra i innych stosowanych w zaktadach opieki
zdrowotnej;
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— dezynfekcja w kuchence mikrofalowej (pieciominutowe dziatanie mikro-
fal 2,45 GHz zabija bakterie);

— gotowanie (gotowanie w garnku z wodg przez min. 5 minut od momentu
wrzenia);

— sterylizacja parg wodng o wysokiej temperaturze, czyli za pomocag wypa-
rzacza do butelek dla niemowlat, najlepiej modelu z funkcja suszenia.

Zdezynfekowanego i wysuszonego sprzetu nie powinno sie przechowy-
wac w wilgotnych pomieszczeniach, np. w tazience. Najlepiej do przecho-
wywania wykorzystywac¢ zamykane pudetka z tworzyw sztucznych. Warto
pamietac o okresowym umyciu i dezynfekcji rowniez takiego pojemnika.

PAMIETAJ!

Pomimo zwiekszonych Srodkéw ostroznosci w otoczeniu chorego
staraj sie nie popas¢ w obsesje na temat higieny — zachowaj umiar
i zdrowy rozsadek, a w razie watpliwosci porozmawiaj ze swoim le-
karzem lub pielegniarka epidemiologiczng w swoim osrodku leczenia
mukowiscydozy.
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ADRESY PLACOWEK PROWADZACYCH
LECZENIE CHORYCH NA MUKOWISCYDOZE

* Uniwersytecki Dzieciecy Szpital Kliniczny im. L. Zamenhofa
w Biatymstoku

ul. Waszyngtona 17, 15-269 Biatystok
www.udsk.pl

* Uniwersytet Medyczny w Biatymstoku, Klinika Chorob Ptuc i Gruzlicy

ul. Zurawia 14, 15-540 Biatystok
www.umb.edu.pl/wl/klinika-chorob-pluc-i-gruzlicy

» Wojewodzki Szpital Dzieciecy im. J. Brudzinskiego w Bydgoszczy

ul. Chodkiewicza 44, 85-667 Bydgoszcz
www.wsd.org.pl

» Szpital Dzieciecy Polanki im. Macieja Ptazynskiego sp. z o.o0.

ul. Polanki 119, 80-308 Gdansk
www.szpitalpolanki.pl

e Centrum Medyczne Karpacz S.A. NZOZ

ul. Mysliwska 13, 58-540 Karpacz
www.cmkarpacz.pl

* Gornoslaskie Centrum Zdrowia Dziecka im. Jana Pawta Il

ul. Medykoéw 16, 40-752 Katowice
www.gczd.katowice.pl

« Swietokrzyskie Centrum Pediatrii
im. Wtadystawa Buszkowskiego
Wojewodzki Szpital Zespolony w Kielcach

ul. Grunwaldzka 45, 25-736 Kielce
www.wszzkielce.pl

* Wojewodzki Specjalistyczny Szpital Dzieciecy
im. Sw. Ludwika w Krakowie

ul. Strzelecka 2, 31-503 Krakow
www.dzieciecyszpital.pl
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Klinika Pneumonologii, Onkologii i Alergologii UM w Lublinie

ul. K. Jaczewskiego 8, 20-090 Lublin
www.spsk4.lublin.pl

Uniwersytecki Szpital Dzieciecy w Lublinie

ul. prof. Antoniego Gebali 6, 20-093 Lublin
www.dsk.lublin.pl

Osrodek Pediatryczny im. dr J. Korczaka
Wojewodzki Szpital Specjalistyczny im. M. Kopernika w todzi

al. marsz. Jézefa Pitsudskiego 71, 90-329 t6dz
www.kopernik.lodz.pl

Uniwersytecki Szpital Kliniczny im. N. Barlickiego w todzi

ul. dr. Stefana Kopcinskiego 22, 90-153 £6dz
www.barlicki.pl

Szpital Kliniczny Przemienienia Panskiego
Uniwersytetu Medycznego im. Karola Marcinkowskiego w Poznaniu

ul. Szamarzewskiego 84, 60-569 Poznan
www.skpp.edu.pl

Szpital Kliniczny im. Karola Jonschera w Poznaniu
Uniwersytetu Medycznego im. Karola Marcinkowskiego w Poznaniu

ul. Szpitalna 27/33, 60-572 Poznan
www.skp.ump.edu.pl

Instytut Gruzlicy i Choréb Ptuc
Oddziat Terenowy im. Jana i Ireny Rudnikéw w Rabce-Zdroju

ul. prof. Jana Rudnika 3B, 34-700 Rabka-Zdréj
www.igrabka.edu.pl

Kliniczny Szpital Wojewédzki nr 2
im. Sw. Jadwigi Krolowej w Rzeszowie

ul. Lwowska 60, 35-301 Rzeszéw
www.szpital2.rzeszow.pl
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* Pododdziat Mukowiscydozy
Wojewodzki Szpital Specjalistyczny nr 5
im. Sw. Barbary w Sosnowcu

pl. Medykéw 1, 41-221 Sosnowiec
WWW.Wss5.pl

e SPS ZOZ ZDROJE, Szczecin

ul. Maczna 4, 71-899 Szczecin
www.szpital-zdroje.szczecin.pl

* Instytut ,Pomnik — Centrum Zdrowia Dziecka” w Warszawie

al. Dzieci Polskich 20, 04-730 Warszawa
www.czd.pl

e Instytut Matki i Dziecka

ul. Kasprzaka 173, 01-211 Warszawa
www.imid.med.pl

* Instytut Gruzlicy i Choréb Ptuc w Warszawie

ul. Ptocka 26, 01-138 Warszawa
www.igichp.edu.pl

* Samodzielny Publiczny Szpital Kliniczny Nr 1
im. Prof. Stanistawa Szyszko
Slaskiego Uniwersytetu Medycznego w Katowicach

ul. 3 Maja 13-15, 41-800 Zabrze
www.szpital.zabrze.pl
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Konsultacja:

dr n. med. Andrzej Pogorzelski, IGICHP Oddziat Terenowy w Rabce-Zdroju,

dr Stawomira Drzymata-Czyz, Klinika Gastroenterologii Dzieciecej i Choréb Metabolicz-
nych UM w Poznaniu.

Przy opracowaniu niniejszego poradnika wykorzystano artykuty:

Katarzyna Zybert, Rozpoznanie mukowiscydozy w toku badania przesiewowego, ,,Mukowi-
scydoza” nr 39,

Matgorzata Ozimek, Dorota Sands, Czynniki wptywajqce na czas przeZycia chorych na mu-
kowiscydoze, ,Mukowiscydoza” nr 37,

Monika Mastalska, Podstawy prawidtowego zywienia w mukowiscydozie, ,Mukowiscydo-
za" nr 34,

Monika Mastalska, Prawidtowe nawyki Zywieniowe u dzieci z mukowiscydozq, ,,Mukowi-
scydoza” nr 40,

Andrzej Pogorzelski, Bozena Pustutka, Czyszczenie i dezynfekcja sprzetu medycznego,
.Mukowiscydoza” nr 20,

Poradnik dla chorych na mukowiscydoze i ich rodzin, wyd. PTWM o. Gdansk.
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Polskie Towarzystwo
Walkl z Mukowwcydozq

www.oddychaj.pl

Polskie Towarzystwo
Walki z Mukowiscydoza

ul. Prof. Jana Rudnika 3B
34-700 Rabka-Zdrgj

tel. 18 267 60 60 wew. 331
poczta@ptwm.org.pl
www.ptwm.org.pl




